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Витилиго является распространенным заболеванием кожи, характеризующимся идиопатическим прогрессирующим 
кожным гипомеланозом. Витилиго связано с несколькими сопутствующими аутоиммунными заболеваниями, в том 
числе с локализованной склеродермией. В данной статье мы покажем общий механизм развития данных патоло-
гий, а также ключевой момент взаимного влияния между аутоиммунными заболеваниями на молекулярном уровне. 
В последнее время в дерматологической практике отмечается увеличение числа больных, страдающих сочетанными 
патологиями, которые характеризуются торпидным течением и отсутствием патогномоничных симптомов у пациентов 
детского возраста, что затрудняет диагностику и назначение адекватной терапии. Это побуждает к повышению осве-
домленности и информированию врачей различных специальностей о возможных сочетаниях, клинической картине 
и аспектах патогенеза данных состояний.
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Vitiligo is a common skin disease characterized by idiopathic progressive skin hypomelanosis. Vitiligo is associated with several 
comorbid autoimmune diseases such as localized scleroderma. This article demonstrates the general development mechanism of these 
pathologies, as well as the key aspect of cross-effect between autoimmune diseases on the molecular level. Recently, dermatologists 
have noted the increasing number of patients suffering from combined pathologies. Such patients (in pediatrics) have torpid course 
of disease and no pathognomonic symptoms. That exaggerates the diagnostics and adequate therapy prescription. This leads 
to increased awareness among physicians of different specialties on possible combinations, clinical presentation and pathogenesis 
aspects of such conditions.
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В течение последнего десятилетия в дерматологичес-
кой практике отмечается увеличение числа больных, 
страдающих одновременно несколькими аутоиммунны-
ми кожными заболеваниями.

Витилиго и локализованная склеродермия (ЛС) — 
два кожных заболевания с единым знаменателем, име-
ющим аутоиммунное происхождение. Витилиго является 
распространенным приобретенным пигментным рас-
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стройством, характеризующимся хорошо разграниченны-
ми депигментированными пятнами. Аутоиммунная теория 
патогенеза представляется наиболее широко принятой, 
особенно в случае генерализованного витилиго. В осно-
ве этой теории лежит предположение, что меланоци-
ты разрушаются в результате аутоиммунных нарушений 
[1]. Высокая распространенность аутоантител против 
меланоцитов у пациентов с витилиго и частое наличие 
сопутствующих аутоиммунных расстройств (10–15% паци-
ентов с витилиго по сравнению с 1–2% от общего числа 
населения) являются одними из наиболее достоверных 
факторов, подтверждающих эту теорию [2]. В большом 
ретроспективном исследовании группа под руководством 
M. Sheth и соавт. изучила показатель распространенно-
сти сопутствующих заболеваний у пациентов с витилиго 
и обнаружила, что 23% из них имели одно или несколько 
аутоиммунных расстройств, таких как очаговая алопе-
ция, ревматоидный артрит, системная красная волчанка 
и ЛС [3]. В свою очередь, был предложен термин «систем-
ные синдромы, связанные с витилиго» («vitiligo systemic 
syndromes»), но в настоящее время не выявлено какого-
либо диагностического биомаркера, который мог бы 
отличить «кожное витилиго» от «системного витилиго» [4]. 
Именно по этой причине крайне важно всегда наблюдать 
пациента с витилиго как пациента, вероятнее всего име-
ющего системное заболевание.

Витилиго является наиболее распространенным при-
обретенным пигментным расстройством, которое пора-
жает 0,5–1% населения мира и характеризуется депиг-
ментированными пятнами на коже в результате потери 
меланоцитов [5, 6]. Этиология витилиго носит мульти-
факториальный характер, а сама болезнь отличается 
широким спектром клинических проявлений, различны-
ми типами прогрессирования и реакциями на лечение. 
Данное заболевание является аутоиммунным, о чем сви-
детельствуют циркулирующие меланоцит-специфические 
антитела и связь с другими болезнями аутоиммунной при-
роды [6]. Аутоиммунитет может быть вторичным по отно-
шению к высокому окислительному стрессу в коже боль-
ных витилиго и внутренним дефектам в меланоцитах и их 
микроокружении, которые способствуют аберрантному 
стрессовому ответу, неоантигенности и подверженности 
меланоцитов иммунной атаке и апоптозу. Существует 
также генетическая предрасположенность к витилиго, 
которая повышает чувствительность меланоцитов к аген-
там окружающей среды, таким как фенольные соеди-
нения. Одним из часто встречающихся типов витилиго 
является несегментарное генерализованное витилиго 
(НСВ), которое характеризуется широко распространен-
ными, чаще всего симметричными и прогрессирующими 
поражениями [7]. Витилиго оказывает выраженное вли-
яние на физическое и психическое здоровье пациентов, 
включая потерю фотозащиты кожи, нарушение кожно-
го иммунитета и высокий риск возникновения кожных 
злокачественных новообразований, сопровождающееся 
значительным снижением качества жизни больных [8].

Недавние исследования открыли новые аспекты 
патофизиологии витилиго. Предполагается, что триг-
герныне факторы (солнечный ожог, механические 
травмы, химические воздействия) стимулируют стрес-
совые реакции в коже, вызывающие аутоиммунный 
ответ у генетически восприимчивых людей, который 
в конечном итоге направлен на меланоциты, облада-

ющие повышенной восприимчивостью, что приводит 
к развитию витилиго [9]. Наиболее значимый прогресс 
в понимании патогенеза заболевания был достигнут 
по следующим трем направлениям: описание реакций 
организма на стресс, активируемый триггерами витили-
го; определение аутоиммунных механизмов, вызываю-
щих прогрессирование заболевания; выявление генов 
восприимчивости [10, 11].

Широко известно, что аутоиммунитет играет важ-
ную роль в патогенезе витилиго. Так, многочисленные 
исследования, опубликованные в последние несколько 
лет, все чаще проливают свет на развитие этой болезни. 
Обнаружено, что содержание специфических CD8+ Т-лим-
фоцитов, направленных на уничтожение меланоцитов, 
повышено в крови у пациентов с витилиго по сравнению 
со здоровыми субъектами, а их количество коррелиру-
ет с активностью заболевания. Используя искусственную 
мышиную модель витилиго, J. Harris и его коллеги ранее 
обнаружили, что интерферон (IFN) � играет центральную 
роль в распространении повреждений витилиго. В част-
ности, они показали, что IFN � вызывал увеличение экс-
прессии хемокина CXCL10, который регулирует инвазию 
эпидермиса и фолликулярных тканей CD8+ Т-клетками. 
IFN � также был идентифицирован как часть «сигнатурно-
го профиля цитокинов» на птичьей модели витилиго [12]. 
По мере прогрессирования заболевания наблюдается уве-
личение экспрессии IFN �, это показало недавнее иссле-
дование L. Yang и соавт., в котором также было отмечено, 
что IFN �, полученный из цитотоксических Т-клеток, сам 
по себе может вызывать апоптоз  меланоцитов [13, 14].

Доказано, что T-хелперы 17-го типа (Th17), экспрес-
сирующие IL 17, также занимают важное место в разви-
тии аутоиммунных заболеваний. Вопрос о потенциальной 
роли Th17 в патогенезе витилиго был поднят и всесто-
ронне рассмотрен R. Singh и соавт., которые проана-
лизировали недавние исследования и обнаружили, что 
уровни IL 17 в крови, тканях и клетках повышены при вити-
лиго [15]. Также были обнаружены положительные корре-
ляции между содержанием IL 17 и степенью активности 
болезни. Недавним примером, который дополнительно 
иллюстрирует это, является работа L. Zhou и соавт., кото-
рые обнаружили, что число клеток Th17 и уровень цито-
кинов (трансформирующий  фактор роста [TGF] � и IL 21) 
увеличиваются по мере прогрессирования болезни, что 
соответствовало данным, полученным на модели птиц 
c сегментарным витилиго, где экспрессия IL 21 и его 
рецептора также увеличивалась, к тому же была про-
демонстрирована корреляция с активностью витили-
го при генерализованной форме [16]. R. Singh и соавт. 
обсуждали такие методы лечения витилиго, как тера-
пия средневолновыми ультрафиолетовыми лучами 
(UVB-фототерапия), которая может модулировать уро-
вень IL 17. Эти результаты особенно интересны ввиду 
возрастающей доступности биологической терапии, наце-
ленной на цитокиновый путь IL 17 [15, 17].

Ранее опубликованные исследования показали повы-
шение концентрации фактора некроза опухоли (TNF) � 
в сыворотке крови у пациентов с витилиго. Так, K. Webb 
и соавт. продемонстрировали в своей работе, что ингиби-
рование TNF � было связано с уменьшением активности 
заболевания у трех пациентов с витилиго, а также приш-
ли к выводу, что ранее данный эффект в исследованиях 
мог быть пропущен [18].
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Прооксидантное состояние кожи при витилиго под-
вергает меланоциты окислительному стрессу, делая их 
уязвимыми для апоптоза, нарушает их микроокружение 
и выработку паракринных факторов эпидермальными 
кератиноцитами и дермальными фибробластами [19]. 
Высокие уровни INF � приводят к увеличению про-
дукции хемокинов CXCL9 и CXCL10, главным образом 
из кератиноцитов, что приводит к рекрутированию 
патогенных CD8+ Т-клеток, которые стимулируют ауто-
иммунное разрушение меланоцитов. Окислительный 
стресс вызывает аутоиммунитет путем увеличения 
высвобождения HSP70i и HMGB1 из меланоцитов [20]. 
Вышеперечисленные белки способствуют увеличению 
секреции CXCL16 и IL 8 из кератиноцитов и усиливают 
рекрутирование CD8+ Т-клеток. Внутренние дефекты 
в меланоцитах, которые включают увеличение развер-
нутого белкового ответа UPR (unfolded protein response), 
уменьшение аутофагии и снижение интенсивности экс-
прессии генов miR-21, c-kit и ENDBR, нарушают гоме-
остаз меланоцитов и ставят под угрозу их выжива-
ние. Разрушение паракринной сети в микроокружении 
меланоцитов, примером которого является снижение 
активности сигнального пути WNT, POMC, SCF и уве-
личение продукции множественных провоспалитель-
ных цитокинов кератиноцитами, а также увеличение 
продукции DKK1 и HGF дермальными фибробластами, 
еще больше усиливает восприимчивость меланоцитов 
к апоптозу и обострению аутоиммунного ответа [21–23]. 
Текущие методы лечения витилиго направлены на пода-
вление аутоиммунного ответа посредством ингибирова-
ния пути INF � с использованием ингибиторов JAK1/2 или 
STAT, уменьшение окислительного стресса с использова-
нием антиоксидантов и воспаления с использованием 
противовоспалительных агентов, привлечение мелано-
бластов из ниши стволовых клеток в межфолликулярный 
эпидермис с помощью узкополосного UVB [24].

Что же касается локализованной склеродермии (ЛС), 
было проведено много исследований, свидетельству-
ющих о том, что данная болезнь имеет, так же как 
и витилиго, аутоиммунное происхождение. Британскими 
учеными в 1983 г. было предложено первое описа-
ние аутоиммунной концепции ее патогенеза, в котором 
сообщалось о высокой частоте выявления антиядерных 
антител (у 16 из 22 обследованных; 72,7%) с исполь-
зованием культивируемых клеток человека в качестве 
субстрата для обнаружения методом непрямой имму-
нофлуоресценции [25].

ЛС представляет собой сложное заболевание, наи-
более распространенное в педиатрической популя-
ции, которое характеризуется сочетанием воспаления 
и фиброза кожи, а также поражает внекожные ткани, 
начиная от мышц и заканчивая центральной нервной 
системой. Ювенильная склеродермия является третьей 
по частоте болезнью детского возраста и представлена 
двумя основными формами: ювенильной локализован-
ной склеродермией и ювенильным системным склеро-
зом [26, 27].

ЛС — системное аутоиммунное расстройство, это 
показывают наличие общих субтипов HLA с ревматоид-
ным артритом, высокая частота аутоантител и повышен-
ная циркуляция хемокинов и цитокинов [28].

Ведутся исследования для выявления ключевых 
игроков в патогенезе ЛС. Так, воспалительные лим-

фоцитарные и макрофагальные инфильтраты с отло-
жением коллагена и фибробластов подтверждают 
мнение, что ЛС является воспалительным заболевани-
ем, ведущим к фиброзу. Поскольку иммунная система 
претерпевает изменения в раннем возрасте, то меха-
низмы ее становления/созревания в детстве потен-
циально могут влиять на особенности течения ЛС. 
Интересно, что иммунный фенотип при ЛС у детей 
в некоторой степени напоминает фенотип у здоровых 
 взрослых [29].

Продукция аутоантител при ЛС может быть частич-
но вызвана аномальной активацией Т- и/или В-клеток. 
Основной путь активации лимфоцитов опосредуется через 
циркулирующие цитокины, такие как IL 2, IL 4 и IL 6 [30]. 
В своем исследовании K. Takehara и соавт. показали, 
что уровни вышеперечисленных цитокинов были повы-
шены у больных ЛС: IL 6 — у 47% (23/48) пациентов, 
IL 2 — у 27% (13/48) и IL 4 — у 17% (8/48), в то время как 
ни у одного из здоровых лиц подобного не наблюдалось. 
Более того, активированные лимфоциты экспрессиру-
ют рецепторы цитокинов на своей поверхности, и рас-
творимая часть этих рецепторов высвобождается про-
порционально увеличению активности лимфоцитов [31]. 
Было показано, что уровни растворимого рецептора IL 2 
(sIL-2R) повышаются при различных аутоиммунных рас-
стройствах, таких как ювенильная склеродермия и ЛС. 
Как и в случае вышеуказанных системных аутоиммунных 
нарушений, отмечено, что уровень sIL-2R в сыворотке 
часто повышен (21%, 10/48) и коррелирует с количеством 
склеротических поражений и числом участков, поражен-
ных ЛС. При локализованной склеродермии повышенные 
уровни sIL-6R значительно соотносятся с числом линей-
ных поражений и количеством задействованных участков 
тела [32]. Определено, что в коже у пациентов детского 
возраста с ЛС присутствуют дисрегуляция IFN �, доми-
нирование Th1-иммунного ответа, а также повышение 
концентрации цитокинов и хемокинов CXCL9 и CXCL10. 
Данные нарушения, вероятнее всего, связаны с высво-
бождением провоспалительных цитокинов и хемокинов 
кератиноцитами и антигенпрезентирующими клетками 
в коже, что свидетельствует о направленном исклю-
чительно на кожу иммунном ответе при ЛС, в отличие 
от системной склеродермии. Поэтому мониторинг актив-
ности и количества хемокинов CXCL9 и CXCL10 может 
использоваться и как подтверждающее исследование 
для постановки диагноза ЛС, и как биомаркер активности 
и тяжести течения заболевания [33].

В некоторых случаях сообщалось о сочетании ауто-
иммунных заболеваний, например таких как витилиго 
и ЛС, что предполагает их этиопатогенетическую общ-
ность. Был исследован первый случай ЛС, являющийся 
частью множественного аутоиммунного синдрома (MAS) 
и проявляющийся одновременно с аутоиммунной тром-
боцитопенической пурпурой и васкулитом центральной 
нервной системы [34]. При обследовании у пациентки 
были обнаружены повышенные уровни вышеперечис-
ленных сывороточных цитокинов, а также уменьшение 
числа регуляторных Т-клеток, что способствовало поте-
ре толерантности, наблюдаемой при этих аутоиммунных 
состояниях [31, 32].

H. Ubaldo и C. Castro был представлен еще один 
случай витилиго и ЛС, характеризующийся типичны-
ми клиническими проявлениями этих двух болезней. 
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У пациентки с линейной склеродермией, расположенной 
в области лба («en coup de saber») слева, наблюдалось 
витилиго, локализованное в левой периорбитальной 
области с полиозом бровей и ресниц, а также име-
лась левосторонняя расщелина губы при рождении [35]. 
Изучая данный клинический случай, можно видеть, что 
между половинами лица больной существует дискретная 
асимметрия без признаков подкожной, мышечной или 
костной атрофии, помимо той, которая наблюдается 
в области поражения ЛС [35, 36]. В этом клиниче-
ском случае гемифациальные проявления витилиго, ЛС 
и расщелины губы были расценены как редкие [35]. 
Данная клиническая ситуация подтверждает возможную 
связь этих состояний с явлениями эмбриологического 
деления клеток, подчеркивая мозаицизм. Эта гипотеза 
может объяснить как изменения в миграции клеток, 
вызвавших расщелину губы, так и изменения в некото-
рых эпидермальных клетках, которые становятся более 
восприимчивыми к аутоиммунным атакам. Витилиго или 
склеродермия могут также чаще проявляться после воз-
действия неопределенных триггеров [35, 36], вследствие 
чего гипотеза участия мозаицизма в аутоиммунных дер-
матологических заболеваниях, которые проявляются 
в локальных формах, таких как склеродермия и витили-
го, подтверждается [36, 37].

Витилиго и склеродермию исторически наблюдают 
и описывают в литературе в попытке найти связь между 
этими двумя состояниями. Как было упомянуто ранее, 
витилиго характеризуется кожной и слизистой депигмен-
тацией вследствие избирательной потери эпидермаль-
ных меланоцитов [37]. В случае асимметричного, с типич-
ным односторонним поражением, витилиго называют 
сегментарным (СВ, рис. 1). Данное состояние представ-
ляет собой быстро прогрессирующую, но ограниченную 
депигментацию с полиозом в 50% случаев и большой 
вероятностью стабильной репигментации при лечении. 
Последние данные подтверждают, что распространенное 
витилиго и СВ представляют вариации одного и того же 
патологического спектра. Выявлено, что локализован-
ный паттерн СВ обусловлен мозаичной аутоиммунной 

атакой на локализованную область (феномен мозаициз-
ма, рис. 2) [38].

Мозаицизм — это биологический феномен, который 
подразумевает под собой наличие двух или более попу-
ляций клеток с различными генотипами. Он отличается 
от химеризма тем, что происходит от одной оплодотво-
ренной яйцеклетки, а не от нескольких клеточных линий, 

Рис. 1. Сегментарное витилиго
Fig. 1. Segmental vitiligo

Источник: Мурашкин Н.Н. и соавт., 2020.  
Source: Murashkin N.N. et al., 2020.

Рис. 2. Локализованная склеродермия на фоне витилиго 
в области лица (красным отмечен очаг ЛС)
Fig. 2. Localized scleroderma associated with vitiligo in the area 
of face (localized scleroderma is shown with red)

Рис. 3. Линейная форма ЛС по типу удара саблей («en coup de 
saber») (красным отмечен очаг ЛС)
Fig. 3. Linear form of localized scleroderma: "en coup de saber" 
(localized scleroderma is shown with red)

Источник: Мурашкин Н.Н. и соавт., 2020.  
Source: Murashkin N.N. et al., 2020.

Источник: Мурашкин Н.Н. и соавт., 2020.  
Source: Murashkin N.N. et al., 2020.
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полученных из отдельных оплодотворенных яиц [39]. Что 
касается дерматологических расстройств, то это самый 
яркий генетический пример того, как кожный участок, 
населенный клетками с различными антигенными или 
иммунологическими свойствами, отличается своей вос-
приимчивостью (преимущественно) или устойчивостью 
к развитию кожных заболеваний [40].

ЛС также связывают с аутоиммунитетом, при котором 
увеличение плотности коллагена приводит к кожному 
склерозу при отсутствии поражения внутренних органов, 
акросклероза и феномена Рейно. Поражение ЛС кожи 
лобно-теменной области, часто напоминающее след от 
удара саблей, называется «en coup de saber» и может 
привести к гемифациальной атрофии Парри–Ромберга 
(рис. 3).

Это изменение черепно-лицевого морфогенеза про-
исходит отдельно или в сочетании с несколькими син-
дромами и различными нарушениями эмбриологических 
сигнальных путей. Генетический компонент был частично 
объяснен недавно с демонстрацией антагонистической 
передачи сигналов между сигнальным путем hedgehog 
(Shh), усиленным у этих пациентов, и регуляторными 
путями WNT и p63/IRF6, которые менее активны, что при-
водит к нарушению процесса дифференциации эмбри-
ональных клеток [41]. Интересно, что сигнальный путь 
WNT также участвует в дифференцировке меланоцитов, 
а его активность снижена в депигментированной коже 
при витилиго.

Описание. После действия различных внешних триг-
геров (внешние факторы) при определенных условиях 
конкретного организма (внутренние факторы) проис-
ходит активация/деструкция кератиноцитов и выработ-
ка ими различных провоспалительных и профиброти-
ческих факторов; в то же время происходит деструкция 
меланоцитов с высвобождением специфических DAMPs 
и собственных измененных антигенов (РНК, ДНК), кото-
рые распознаются АПК и активируют врожденную, 
а затем и приобретенную иммунную систему (рис. 4). 
Установлено, что белок S100A9, синтезирующийся при 
эпидермальном стрессе, индуцирует пролиферацию 

фибробластов посредством усиления активности TGF �, 
а также взаимодействия через Toll-подобный рецептор 4 
(TLR-4). Стоит отметить, что кератиноциты взаимодей-
ствуют с эндотелиальными клетками и фибробластами 
через сигнальные пути, включая Wnt, Sonic hedgehog 
(Shh) и Jagged-Notch. Повреждение эндотелиальных кле-
ток в результате инфекции, воспаления, аутоиммунной 
реакции, нарушения целостности кожного покрова при-
водит к повышению интенсивности секреции много-
численных цитокинов и молекул адгезии, ответственных 
за миграцию иммунных клеток (лимфоцитов, макрофа-
гов). В свою очередь, иммунные клетки продуцируют 
основные факторы роста фибробластов (TGF �, CTGF, 
PDGF и др.), активируя тем самым фибробласты, их 
пролиферацию и дифференцировку в миофибробласты, 
что приводит к избыточному синтезу и отложению вне-
клеточного матрикса, фиброзу. Активация лимфоцитов 
с формированием аутоиммунитета происходит как при 
ЛС, так и при витилиго. Подавление Treg и повышение 
цитотоксических лимфоцитов (T-киллеров), продукция 
провоспалительных цитокинов Th-клетками и стимули-
рование выделения аутоантител B-лимфоцитами при-
водит к разрушению кератиноцитов и меланоцитов, 
дисрегуляции иммунного ответа и окислительному стрес-
су, который снижает активность сигнального пути Wnt 
в меланоцитах и кератиноцитах.

Как уже отмечалось, длительное использование 
суспензий эпидермальных клеток или культур аутоло-
гичных меланоцитов при СВ по сравнению с NSV сви-
детельствует о замене генетически аномальных клеток 
нормальными, в результате чего не наблюдается патоло-
гической реакции иммунного ответа [42]. Подобные экс-
перименты in vivo, о которых сообщали несколько групп 
ученых, позволяют предположить, что клетки, полученные 
из неповрежденной кожи пациентов с СВ, замещают 
измененные клетки и излечивают местный генетический 
дефект [43]. Они подтверждают, что меланоциты являют-
ся первичными дефектными клетками при СВ, посколь-
ку аутологичные культуры меланоцитов были успешно 
использованы в этих условиях [21, 40]. Низкий успех ауто-

Примечание. HLA (human leukocyte antigens) — человеческие лейкоцитарные антигены; DAMP (danger-associated molecular 
patterns) — дистресс-ассоциированный молекулярный паттерн «образ опасности»; IL (interleukin) — интерлейкин; TNF � (tumor 
necrosis factor alpha) — фактор некроза опухоли альфа; PDGF (platelet-derived growth factor) — тромбоцитарный фактор роста; 
CTGF (connective tissue growth factor) — фактор роста соединительной ткани; FGF (fibroblast growth factor) — фактор роста 
фибробластов; CCL-2/CXCL9/CXCL10 — хемокины; S100A9 (S100 calcium binding protein A9) — кальций-связывающий белок 
S100A9; FBN-1 (fibrillin-1) — фибриллин-1; �-MSH (�-melanocyte-stimulating hormone) — альфа-меланоцитстимулирующий гормон; 
Fli-1 (Friend leukemia integration 1 transcription factor) — транскрипционный фактор интеграции лейкемии Friend 1, также известный 
как транскрипционный фактор ERGB; t-PA (plasminogen activator tissue) — тканевой активатор плазминогена; PAI-1 (plasminogen 
activator inhibitor) — ингибитор тканевого активатора плазминогена; ICAM-1 (inter-cellular adhesion molecule-1) — молекула 
межклеточной адгезии 1; VCAM-1 (vascular cell adhesion molecule-1) — сосудистой клеточной адгезии 1; TGF � (tansforming growth 
factor beta) — трансформирующий ростовой фактор бета; IFN � (interferon �) — интерферон гамма; �-SMA (alpha-smooth muscle 
actin) — альфа-актин гладких мышц; SOSTDC1 (sclerostin domain containing 1) — склеростин домен-содержащий белок 1 (антагонист 
сигнальных путей TGF � и Wnt); SMAD2 (mothers against decapentaplegic homolog 2); Wnt/Shh (Sonic hedgehog)/Jagged-Notch — 
сигнальные пути, индуцирующие дифференцировку и пролиферацию стволовых клеток меланоцитов и кератиноцитов, обеспечивая 
постоянный оборот пулов эпидермальных клеток; АПК — антигенпрезентирующие клетки.
Note. HLA — human leukocyte antigens; DAMP — danger-associated molecular patterns «danger signal»; IL — interleukin; TNF � — tumor 
necrosis factor alpha; PDGF — platelet-derived growth factor; CTGF — connective tissue growth factor; FGF — fibroblast growth factor; 
CCL-2/CXCL9/CXCL10 — chemokines; S100A9 — S100 calcium binding protein A9; FBN-1 — fibrillin-1; �-MSH — �-melanocyte-stimulating 
hormone; Fli-1 — Friend leukemia integration 1 transcription factor also known as ERGB transcription factor; t-PA — plasminogen activator 
tissue; PAI-1 — plasminogen activator inhibitor; ICAM-1 — inter-cellular adhesion molecule-1; VCAM-1 — vascular cell adhesion 
molecule-1; TGF � — transforming growth factor beta; IFN � — interferon �; �-SMA — alpha-smooth muscle actin; SOSTDC1 — sclerostin 
domain containing 1 (signaling pathways TGF � and Wnt antagonist); SMAD2 — mothers against decapentaplegic homolog 2; 
Wnt/Shh (Sonic hedgehog)/Jagged-Notch — signaling pathways inducing differentiation and proliferation of melanocytes and keratinocytes 
stem cells providing constant turnover of epidermal cell pools; АПК — antigen-presenting cell.
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трансплантатов в NSV позволяет предположить, что все 
эпидермальные меланоциты генетически аномальны [44].

Витилиго и ЛС являются сложными системными 
болезнями, связанными со многими аутоиммунными 
и аутовоспалительными процессами. Кроме того, кожные 
изменения при них оказывают существенное влияние 
на качество жизни. Необходимы дальнейшие усилия, что-
бы улучшить понимание и восприятие этих заболеваний, 
а также повысить осведомленность об их психологиче-
ских эффектах. В последнее время в дерматологической 
практике отмечается увеличение числа больных, страда-
ющих сочетанными патологиями, которые характеризует-
ся торпидным течением и отсутствием патогномоничных 
симптомов у пациентов детского возраста, что затруд-
няет диагностику и назначение адекватной терапии. Это 
побуждает к повышению осведомленности и информиро-
ванию врачей различных специальностей о возможных 
сочетаниях, клинической картине и аспектах патогенеза 
данных состояний.
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