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Аннотация. Истинная пузырчатка – группа тяжелых аутоиммунных пузырных дерматозов с прогредиентным 
течением и вовлечением кожных покровов и слизистых оболочек. Этиопатогенез основан на продукции 
аутореактивных антител класса IgG4 к межуточному веществу эпидермиса и образованию дряблых 
пузырей и болезненных эрозий. Современные методы диагностики позволяют верифицировать диагноз 
посредством иммунофлюоресценции, определением аутоантител и патогистологических данных, однако 
вопросы выбора терапии остаются открытыми и дискутабельными. Системная кортикостероидная терапия 
является терапией выбора и первой линией, тогда как имунносупрессивные препараты позволяют достичь 
более стойкой ремиссии и уменьшить поддерживающую дозу гормонов. Системные побочные эффекты 
иммуносупрессивной терапии снижают качество жизни пациентов и, как следствие, комплаентность к терапии 
наряду с развитием синдрома отмены при прекращении терапии, что открывает горизонты для нового поиска 
и выбора оптимальных иммуномодулирующих препаратов. Биологическая терапия, основанная на подавлении 
продукции антител В-клетками в сочетании с внутривенными инфузиями иммуноглобулинов G и селективными 
методами иммуноадсорбции позволяют достичь более стабильных и контролируемых результатов в лечении 
и открывают новую эру поддерживающей иммуносупрессивной терапии без применения стероидов. В статье 
представлен обзор патогенетических методов терапии, основанный на клинических протоколах, рекомендациях 
и рандомизированных исследованиях зарубежных дерматологических ассоциаций. 
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ЧЫНЫГЫ АКАНТОЛИТИКАЛЫК ПЕМФИГУСТУ  
ДАРЫЛООНУН УЧУРДАГЫ АСПЕКТИЛЕРИ

А.М. Балтабаев 

Аннотация. Чыныгы пемфигус – теринин жана былжыр челдердин жабыркашы менен мүнөздөлгөн, өнөкөт 
жүрүштө өтүүчү оор аутоиммундук буллездүү дерматоздордун тобу. Оорунун этиопатогенези эпидермистин 
клетка аралык заттарына каршы автореактивдүү IgG4 антителолорунун пайда болушу менен байланыштуу 
болуп, анын натыйжасында солгун буллалар жана ооруткан эрозиялар өнүгөт. Заманбап диагностикалык 
ыкмалар, атап айтканда иммунофлуоресценция, аутоантителолорду аныктоо жана патогистологиялык 
изилдөөлөр диагнозду тактоого мүмкүндүк берет. Ошол эле учурда дарылоо ыкмалары бүгүнкү күндө дагы 
талкуу жаратып, толук чечилбеген маселе бойдон калууда. Системалык кортикостероиддик терапия негизги жана 
биринчи тандоодогу дарылоо ыкмасы болуп эсептелет. Ал эми иммуносупрессивдүү препараттарды кошумча 
колдонуу ремиссияга туруктуу жетүүгө жана гормоналдык терапиянын колдоочу дозасын азайтууга шарт 
түзөт. Системалык терс таасирлер бейтаптардын жашоо сапатын төмөндөтүп, дарылоого болгон шайкештигин 
азайтат. Мындан тышкары, терапияны токтотууда абстиненттик синдромдун өнүгүү коркунучу сакталат. Бул 
жагдайлар оптималдуу иммуномодуляциялоочу каражаттарды издөөгө жана тандоого жаңы мүмкүнчүлүктөрдү 
ачууда. В-клеткалар тарабынан антителолордун өндүрүлүшүн басаңдатууга багытталган биологиялык 
терапия, вена ичине иммуноглобулин G инфузиялары жана селективдүү иммуноадсорбция ыкмалары менен 
айкалышканда, дарылоонун туруктуу жана көзөмөлдөнүүчү натыйжаларына жетүүгө мүмкүндүк берет. Ошондой 
эле бул ыкмалар стероидсиз колдоочу иммуносупрессивдүү терапиянын жаңы доорунун калыптанышына 
өбөлгө түзүүдө. Бул макалада эл аралык дерматологиялык ассоциациялардын клиникалык протоколдоруна, 
сунуштарына жана рандомизацияланган клиникалык изилдөөлөрүнө негизделген патогенетикалык дарылоо 
ыкмаларына сереп берилет.

Түйүндүү сөздөр: чыныгы акантолитикалык пемфигус; иммуносупрессивдүү терапия; глюкокортикостероиддер; 
абстиненттик синдром; биологиялык терапия; экстракорпоралдык дарылоо ыкмалары; венага куюлуучу 
иммуноглобулиндер; жергиликтүү дары-дармектер.
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CURRENT ASPECTS OF THE TREATMENT  
OF TRUE ACANTHOLYTIC PEMPHIGUS

A.M. Baltabaev

Abstract. True pemphigus is a group of severe autoimmune bullous dermatoses characterized by a progressive 
course and involvement of the skin and mucous membranes. The etiopathogenesis is associated with the production 
of autoreactive IgG4 antibodies against intercellular components of the epidermis, leading to the formation of flaccid 
bullae and painful erosions. Modern diagnostic methods, including immunofluorescence, detection of autoantibodies, 
and histopathological examination, enable accurate verification of the diagnosis. Nevertheless, therapeutic approaches 
remain a subject of ongoing discussion and debate. Systemic corticosteroid therapy remains the first-line and treatment-
of-choice approach. The addition of immunosuppressive agents can facilitate more prolonged remission and reduce the 
maintenance dosage of corticosteroids. However, systemic adverse effects significantly impair patients’ quality of life and 
treatment adherence, while withdrawal syndrome may develop following discontinuation of therapy. These challenges 
have stimulated the search for and selection of more effective immunomodulatory strategies. Biologic therapies aimed 
at suppressing B-cell-mediated antibody production, particularly when combined with intravenous immunoglobulin 
G infusions and selective immunoadsorption techniques, provide more stable and controllable therapeutic outcomes. 
Furthermore, these approaches are opening a new era of steroid-sparing maintenance immunosuppressive therapy. 
This article provides an overview of pathogenetically oriented treatment approaches based on clinical protocols, 
guidelines, and randomized clinical trials published by international dermatological associations.

Keywords: true acantholytic pemphigus; immunosuppressive therapy; glucocorticosteroids; withdrawal syndrome; 
biological therapy; extracorporeal treatment methods; intravenous immunoglobulins; topical drugs.

Истинная акантолитическая пузырчатка – 
тяжелый прогрессирующий аутоиммунный бул-
лезный дерматоз, приводящий к летальному ис-
ходу без патогенетического лечения. Открытие 
кортикостероидов (гидрокортизона) в 1950-х го-
дах ввело новую эру в лечении пузырных дер-
матозов и позволило снизить летальность с 75 
до 30 % [1–3]. 

Длительное применение системной имму-
носупрессивной терапии приводит в долгосроч-
ной перспективе к развитию ряда таких систем-
ных побочных эффектов, как: синдром Ицен-
ко – Кушинга, стероидные акне, обострение 
туберкулезного процесса внутренних органов, 
артериальная гипертония, остеопороз (асепти-
ческий некроз головки бедренной кости), язвен-
ная болезнь желудочно-кишечного тракта, пене-
трация язв желудочно-кишечного тракта (ЖКТ) 
в соседние органы [1–4].

Сложность гарантированного долгосрочно-
го эффекта от проводимого лечения способству-
ет низкой комплаентности пациентов к систем-
ной иммуносупрессивной терапии, что подчас 
приводит к самостоятельной отмене и/или нера-
циональному снижению дозы препаратов и, как 
следствие, к развитию рецидивов [4].

Ввиду наличия широкого ряда побочных эф-
фектов необходимым является проведение ряда 
лабораторно-инструментальных исследований 

для оценки риска последствий терапии в долго-
срочной перспективе. Для этого проводится кли-
ническая оценка следующих параметров: воз-
раст, пол, вес, площадь поверхности тела и ар-
териальное давление. Лабораторными методами 
оценивают общий анализ мочи и крови, пече-
ночные и почечные тесты, сахар крови и глико-
лизированный гемоглобин, вирусные гепатиты 
В и С, ВИЧ. Дополнительно  проводится рент-
генография органов грудной клетки, электрокар-
диография, денситометрия костей [1, 5]. Ввиду 
возможности развития стероид-индуцированно-
го остеопороза при приеме более трех месяцев 
и дозе преднизолона более 7,5 мг/сутки, крайне 
важным является предупреждение переломов 
костей, которое наблюдается у 30–50 % паци-
ентов, преимущественно у женщин в менопаузе 
и мужчин старше 50 лет [6]. Данный аспект ле-
чения указывает на необходимость проведения 
денситометрии костей перед началом терапии 
и регулярным приемом бифосфонатов в соче-
тании с солями кальция 1200 мг и витамином 
D 800МЕ [5].

Лечение пузырчатки подразумевает до-
стижение двух основных периодов – стабиль-
ной клинической ремиссии и ее поддержания. 
В индукции ремиссии важно выделить два пе-
риода: контроль заболевания (когда отсутству-
ет появление новых и элементов и наблюдается 
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заживление существующих) и период консоли-
дации (когда в течение двух недель отмечается 
стабилизация кожного процесса и заживление 
приблизительно на 80 %). Таким образом, под-
держание ремиссии и ее сохранение после до-
стижения контроля заболевания является ос-
новной целью долгосрочного лечения истинной 
акантолитической пузырчатки [7, 8].

Системная кортикостероидная терапия. 
Системные глюкокортикостероиды относятся 
к терапии первой линии ввиду быстроты раз-
вития клинического эффекта,  необходимостью 
длительного постепенного снижения и приема 
поддерживающей дозировки на протяжении все-
го курса лечения и/или пожизненно. В клиниче-
ской практике используются следующие препа-
раты: преднизолон из расчета 1,0–1,5 мг/сутки; 
метилпреднизолон; дексаметазон и дефлазокорт. 
Средняя дозировка преднизолона составля-
ет 60–90 мг/сутки с последующим снижением 
на 5–7 мг каждые 7–14 дней и более медленным 
титрованием дозы по достижении низких под-
держивающих дозировок 2,5 мг/сутки (по до-
стижении 20 мг/сутки), что обусловлено риском 
развития синдрома отмены и экзацербации кож-
ного процесса [7]. Критерием эффективности 
терапии является прекращение появления но-
вых буллезных элементов и эпителизация су-
ществующих эрозий. Применение высоких доз 
из расчёта на преднизолон более 90 мг/сутки 
считается клинически не обоснованным и уве-
личивающим частоту развития таких побочных 
эффектов, как вторичное инфицирование ран 
и септицимия [1, 8].

Пульс-терапия внутривенно назначается 
при невозможности достижения стабилизации 
кожного процесса на пероральном преднизолоне 
90 мг/сутки. Используются следующие препара-
ты и дозировки: метилпреднизолон/преднизолон 
1000 мг/сутки на протяжении 4-х дней; декса-
метазон 300 мг/сутки, ежемесячно [1]. Пульс-
терапия позволяет достичь выраженного клини-
ческого эффекта за короткий период, что, однако, 
не всегда сопоставимо с рядом вышеуказанных 
побочных эффектов [2–4]. Совместно с терапи-
ей глюкокортикостероидами назначаются адъю-
вантные (стероидсберегающие) иммуносупрес-
санты, позволяющие снижать преднизолон без 

развития выраженного синдрома отмены [8]. 
Неэффективность терапии отмечается при от-
сутствии контроля заболевания в течение 12 не-
дель на преднизолоне 1,5 мг/сутки и/или одном 
из адъювантных иммуносупрессантов: азатио-
прин – 1,5 мг/кг/сутки; мофетила микофенолат – 
1,5 г/сутки; циклофосфамид – 1,5 мг/кг/сутки [7].

Согласно данным систематического обзора, 
достоверного влияния между дозами 60 и 120 
мг/сутки преднизолона на клинический исход 
не было обнаружено [9]. Использование пульс-
терапии не показало положительного влияния 
на тяжесть состояния, но увеличило ряд побоч-
ных эффектов. Бридж-терапия кортикостеро-
идами, в частности сочетание с азатиоприном 
3 мг/кг/сутки, ускоряло наступление клиниче-
ской ремиссии, однако не подходило в качестве 
длительной поддерживающей терапии [9]. При-
менение мофетила микофенолата в дозе 3 г/
сутки в комбинации с минимальной поддержи-
вающей дозировки преднизолона 10 мг/сутки 
способствовало более эффективному контролю 
заболевания в сравнении с азатиоприном [9].

Иммуносупрессанты
Азатиоприн. Иммуносупрессант первой 

линии, использующийся в активную стадию 
заболевания в качестве комплексной терапии 
с глюкокортикостероидами. В двойном сле-
пом рандомизированном исследовании оце-
нивалась эффективность азатиоприна в двух 
группах: в первой – в сочетании с преднизоло-
ном и во второй – с преднизолоном и плацебо. 
В группе с азатиоприном отмечалось более бы-
строе достижение полной клинической ремис-
сии – 82,4 % в сравнении с опытной группой, 
получавшей плацебо – 41,2 % [10]. Высокая 
частота рецидивов отмечалась во второй груп-
пе – преднизолона с плацебо в 64,3 %, тогда как 
сочетание с азатиоприном обеспечивало более 
стойкую ремиссию у 39,3 % пациентов, соот-
ветственно [10]. В долгосрочном исследова-
нии оценивалась эффективность азатиоприна 
в качестве адъювантной терапии у пациентов 
с пузырчаткой в области слизистой полости рта, 
изначально получавших пероральный предни-
золон (1 мг/кг/день в течение 4–6 недель) [11]. 
Не было выявлено статистически значимых 
различий в количестве пациентов, достигших 
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полной ремиссии во время лечения (p = 0,645), 
количестве пациентов с рецидивом заболевания 
(44 % при лечении только пероральным предни-
золоном и 54,5 % – при лечении азатиоприном; 
p = 0,108), а также времени до достижения пол-
ной ремиссии (p = 0,343) [11].

Мофетила микофенолат (ММФ). Ин-
гибитор фермента инозин монофосфат дегид- 
рогеназы, оказывает супрессивный эффект 
на лимфоциты и продукцию антител, и относит-
ся к адъювантной иммуносупрессивной терапии 
в сочетании со стероидами [12]. В обзорной ста-
тье Doukaki S. и соавт. (2014) сделан анализ 222 
пациентов с вульгарной (n = 201) и листовид-
ной формами (n = 21) пузырчатки, применяв-
ших ММФ в дозе 0,75–3,5 г/сутки в сочетании 
с глюкокортикостероидами. У 78,7 % пациентов 
с вульгарной пузырчаткой отмечено наступление 
клинической ремиссии и заживление эрозий [12].

В рандомизированном исследовании суточ-
ная дозировка 2–3 г мофетила в сочетании с пред-
низолоном показывала аналогичное достижение 
клинической ремиссии в сравнении с монотера-
пией преднизолоном, однако частота рецидивов 
была существенно ниже на протяжении 24-х не-
дель терапии – 21,8 % против 44,5 %, получав-
ших монотерапию стероидами, соответственно 
[13]. Микофенолат мофетил позволяет достичь 
полной ремиссии за более короткий период вре-
мени и требует значительно меньшей поддержи-
вающей дозы стероидов по сравнению с азатио-
прином. Сравнительное исследование показало, 
что в группе азатиоприна рецидив наблюдался 
у 4 из 30 пациентов, тогда как в группе микофе-
нолата мофетила рецидив наблюдался у 1 из 15 
пациентов после достижения ремиссии [14].

Циклофосфамид. Цитостатик, инги-
бирующий синтез ДНК и пролиферацию Т- 
и В-лимфоцитов, опосредованно приводящий 
к снижению уровня антител к межуточному 
веществу эпидермиса. Используется в составе 
пульс-терапии с высокими дозами глюкокорти-
коидов, которая проводится раз в месяц/через 
неделю, что обеспечивает сохранение терапев-
тического эффекта при уменьшении кумулятив-
ной токсичности циклофосфамида [11].

Наблюдение за пациентами, получивши-
ми пульс-терапию стероидами в сочетании 

с циклофосфамидом 15 мг/кг/месяц на протя-
жении одного года, показало более низкий уро-
вень рецидива заболевания – 51,8 % в сравне-
нии с монотерапией кортикостероидами – 71 % 
(р = 0,9). Примерно у 60 % пациентов с пузыр-
чаткой, получивших только стероиды, отмеча-
лось обострение в среднем после 9-й недели 
окончания терапии, тогда как в группе комбини-
рованной терапии с циклофосфамидом рецидив 
наблюдался у 42,3 % пациентов после 4-й неде-
ли завершения лечения (р = 0,53) [15].  

Дапсон. Противовоспалительный препарат 
второй линии при пузырчатке, эффект которого 
обусловлен подавлением цитокинов ФНО-альфа 
(фактора некроза опухолей) и интерлейки-
на-8 [11]. Используется в случаях резистентно-
сти к другим иммуносупрессантам, в сочетании 
с системной кортикостероидной терапией. Су-
точная дозировка достигает 2–3,0 мг/кг/сутки. 
Описан случай пациента, получивший сочета-
ние преднизолона, мофетила микофенолата, ме-
тотрексата и дапсона, позволившее снизить под-
держивающую дозу стероида с 80 до 10 мг/сутки 
[16]. В исследовании трех пациентов с пузырчат-
кой резистентных к терапии, отмечено снижение 
частоты рецидивов после достижения ремиссии 
с применением дапсона [11].

Биологическая терапия.
Ритуксимаб. Лечение аутоиммунных за-

болеваний основано на подавлении пула ауто-
реактивных В-клеток, продуцирующих пато-
логические аутоантитела. Концепция основана 
на том, что многократные введения ритукси-
маба и аналогичных препаратов способствует 
элиминации и лизису аутореактивных CD20+ 
клеток, что приводит к уменьшению воспале-
ния в иммунопривилегированной зоне и после-
довательно снижению продукции аутоантител 
класса IgG4 к десмоглеинам Последовательное 
введение ритуксимаба приводит к проникнове-
нию препарата в костный мозг, лимфатические 
узлы и селезенку, количество зрелых В-клеток 
снижается до нуля после второй/третьей инъек-
ции [3]. Терапия оправдала свое назначение при 
ревматоидном артрите и позволяет достичь кли-
нической ремиссии без длительной системной 
терапии стероидами [17]. Существует ряд по-
бочных эффектов за счет подавления В-клеток: 
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выраженный иммунодефицит, восприимчивость 
к бактериальным, вирусным инфекциям и пнев-
мония.  Существуют многочисленные отчеты 
о применении ритуксимаба и его положитель-
ном эффекте [18]. Schmidt и др. опубликованы 
результаты применения ритуксимаба у 103 паци-
ентов с пузырчаткой, среди которых эффектив-
ность от проведенной терапии составила 97 % 
и полным разрешением высыпаний у 77 % паци-
ентов [19]. Lili и другие исследователи отмети-
ли хороший профиль безопасности ритуксимаба 
на протяжении 10 лет наблюдения [20]. 

При оценке режимов дозирования ритукси-
маба отмечено, что рецидивы чаще встречались 
у пациентов, получавших низкие дозы препара-
та, что свидетельствует о том, что подавление 
пула В-клеток происходит при более высоких 
дозах, и связано с более стойкой ремиссией [18]. 
Низкие дозы ритуксимаба (500 мг еженедельно 
× 2 недели) были связаны с более высокой ча-
стотой рецидивов (64 %) по сравнению с высо-
кими дозами (1000 мг × 2 недели) (36 %) [21].

Внутривенный иммуноглобулин (ВИГ). 
Используется на протяжении семи десятиле-
тий при лечении аутоиммунных заболеваний 
и представляет собой смесь иммуноглобулинов 
здоровых доноров, содержащих готовые физио-
логические антитела [22]. ВИГ обладает имму-
номодулирующей и противовоспалительной 
активностью, что усиливает эффект препара-
тов, подавляющих пул аутореактивных зрелых 
В-клеток [3]. ВИГ конкурентно связываются 
с FcRn-рецепторами, также стимулирует про-
дукцию противовоспалительного ИЛ-33 макро-
фагами [23], что в итоге уменьшает вовлечен-
ность аутореактивных клеток и способствует 
постепенной элиминации патологических анти-
тел, что в последствии обусловливает восста-
новление иммунного гомеостаза и наступление 
клинической ремиссии дерматоза [24, 25]. 

Уникальное сочетанное действие ритукси-
маба и ВИГ нашло отражение в протоколе про-
фессора Ахмада [3] в лечении аутоиммунных 
буллезных дерматозов: вульгарная, листовидная 
пузырчатка, буллезный пефигоид и приобретен-
ный буллезный эпидермолиз [26]. Данный под-
ход основан на еженедельном внутривенном 
введении ритуксимаба в дозировке 375 мг/м2 

на протяжении 8 недель, что позволяет достичь 
элиминации зрелых CD20+ клеток к 3–4-й неде-
ле лечения (фаза 1). Далее проводится его введе-
ние каждый месяц дополнительно в количестве 
четырех инъекций. Параллельно проводится 
введение ВИГ в дозировке 2 г/кг в месяц каждый 
месяц на протяжении 10 месяцев, с дальнейшим 
переходом на интермиттирующую схему общим 
курсом не менее двадцати внутривенных введе-
ний. Введение иммуноглобулинов способствует 
профилактике иммуносупрессии и вторичной 
инфекции после начала ритуксимаба, также явля-
ется естественным фактором восстановления им-
мунного баланса и связывания патологических 
аутоантител IgG4 (фазы 2 и 3) [3, 20]. С 2006 года 
проведено наблюдение более чем за 11 пациен-
тами, получившими протокол доктора Ахмада, 
все пациенты находятся в состоянии клиниче-
ской ремиссии без поддерживающей терапии 
и сохранением иммуно-лабораторных показате-
лей крови в пределах референса [3]. Циркуляция 
донорских иммуноглобулинов в периферической 
крови происходит на протяжении 3-х недель, что 
обусловливает повторное введение для иммуно-
профилактики ежемесячно [27, 28].

Анти CD20 моноклональные антитела. 
Эффект направлен на зрелые В-клетки и вклю-
чает две группы препаратов, в зависимости 
от клеточного ответа при связывании. Первая 
группа, включающая ритуксимаб (химерное ан-
титело), офатумумаб, велтузумаб и окрелизумаб 
(гуманизированные антитела), преимуществен-
но вызывает комплемент-зависимый цитоток-
сический эффект, тогда как препараты второй 
группы – тоситумомаб и обинутузумаб, вызы-
вает прямую гибель клеток и опосредованную 
антителами цитотоксичность [8]. Данные муль-
тицентрового когортного исследования показа-
ли сравнительную эффективность комплексной 
терапии офатумумаба в сочетании с метилпред-
низолоном и метипреднизолона с азатиоприном 
[29]. На 36-й неделе контроля была отмечена 
большая эффективность 1-й группы 94 % в срав-
нении со 2-й –14 %, характеризовавшаяся более 
быстрым достижением контроля заболевания 
(ремиссии) [29].

Эфгартигимод. Fcrn-молекула главного 
комплекса гистосовместимости 1 представлена 
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на поверхности многих клеток, влияющая на ре-
циркуляцию внутривенных иммуноглобулинов, 
посредством связывания с Fcγ-рецептором, что 
предотвращает их от разрушения лизосомаль-
ными ферментами [8, 30]. Во IIb/II клинической 
фазе открытого мультицентрового исследования 
была изучена переносимость анти-Fcrn молеку-
лы ALXN1830у 8 пациентов с пузырчаткой. Бы-
ло отмечено уменьшение индекса PDAI (индекса 
площади распространения пузырчатки) у всех 
пациентов в течение 2-х недель после первой 
внутривенной инъекции совместно со снижени-
ем антител к десмоглеинам 1,3 и циркулирую-
щих антител класса IgG [31]. Препарат не влиял 
на общую популяцию иммуноглобулинов IgM, 
G и альбуминов, единственный побочный эффект 
отмечался в виде головной боли [31]. В другом 
аналогичном исследовании 34 пациентов с пу-
зырчаткой во второй фазе испытаний отмечена 
хорошая переносимость и быстрый эффект после 
введения препарата, характеризовавшийся умень-
шением активности заболевания, вкупе с имму-
номодулирующим компонентом, проявлявшимся 
в уменьшении аутореактивных В-клеток и сни-
жением циркулирующих антител [32]. 

Ингибиторы фосфодиэстеразы-4. Апре-
миласт используется в лечении вульгарного 
псориаза, псориатического артрита и болезни 
Бехчета. Его эффект основан на увеличении 
внутриклеточного содержания цАМФ (цикли-
ческий аденозинмонофосфат) и опосредованно-
го уменьшения продукции провоспалительных 
цитокинов [33]. Рандомизированное клини-
ческое исследование показало эффективность 
и отсутствие выраженных побочных эффектов 
апремиласта у пациентов с вульгарной пузыр-
чаткой посредством снижения активности за-
болевания и уменьшением антител к десмогле-
инам, одновременно с увеличением содержания 
Т-регулирующих клеток [34].

Ингибиторы янус-киназ. Янус-киназы от-
ветственны за передачу внутриклеточных сиг-
налов и транскрипцию. Выделяют ингибиторы 
янус-киназ 3-х типов (1–3) и TYK2 ингибиторы 
[35]. Согласно данным Lin и соавт. (2025), у па-
циентов с пузырчаткой отмечается повышенный 
уровень янус-киназ [36]. Положительный эф-
фект отмечен от применения ингибиторов 

янус-киназ 1 и 3-го типа (тофацитиниб) и упада-
цитиниб (1 тип). Однако наблюдения основаны 
на нескольких клинических случаях и нуждают-
ся в разработке определенных терапевтических 
алгоритмов с учетов побочных эффектов данных 
препаратов [8, 37]. 

Иммуноадсорбция (ИА). Техника селек-
тивного извлечения антител из плазмы крови, 
напоминающая диализ, но более эффективная 
в сравнении с плазмаферезом. Было проведе-
но рандомизированное клиническое исследо-
вание 72 пациентов с вульгарной/листовидной 
пузырчаткой, получивших комбинированное 
лечение (преднизолон 1 мг/сутки, в сочетании 
с азатиоприном или мофетила микофенолатом) 
совместно и без иммуноадсорбции [38]. Наблю-
дение показало, что у пациентов с более распро-
страненным кожным процессом получившими 
иммуноадсорбцию, кумулятивная доза иммуно-
супрессантов и преднизолона была ниже, что, 
однако статистически не отличалось со време-
нем достижения ремиссии в группе без иммуно-
адсорбции [8, 38]. Побочные эффекты в группе 
получивших только иммусупрессивную тера-
пию встречались чаще в сравнении с группой 
с иммуноадсорбцией (29 % против 21 %) [39]. 
Таким образом, на основании результатов иссле-
дования сделаны выводы о более скором наступ- 
лении ремиссии пузырчатки у пациентов с более 
распространенным кожным процессом при со-
вместном применении иммуноадсорбции [39].

Несмотря на фармакологическое разнообра-
зие препаратов и различные точки приложения, 
влияющие на продукцию антител к десмоглеи-
нам, рецидивы пузырчатки наблюдаются при-
мерно в 50 % случаев, что указывает на необхо-
димость дополнительного акцента на факторах 
риска, позволяющих контролировать ремиссию, 
а именно: полную элиминацию пула аутореак-
тивных В-клеток и, как следствие, снижение 
уровня антител [3, 40]. На основании серии 
наблюдений были выбраны прогностически не-
благоприятные факторы как: повышенный ин-
декс массы, большая площадь вовлечения тела 
на основании шкал клинической оценки, и вы-
сокий уровень антител к десмоглеинам 1,3, яв-
ляющимися одновременно диагностическими 
и прогностическим маркерами дерматоза. Ранее 
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начало иммуносупрессивной терапии, обеспечи-
вает благоприятный прогноз лечения и стойкую 
ремиссию заболевания [11].

Поступила: 21.04.2026; 
рецензирована: 12.05.2026; принята: 14.05.2026.
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