
22  НАУЧНЫЕ ИССЛЕДОВАНИЯ / ORIGINAL STUDIES

Vestnik Dermatologii i Venerologii. 2025;101(3):XX–XX
Вестник дерматологии и венерологии. 2025;101(3):XX–XX

T. 101, № 3, 2025

https://doi.org/10.25208/vdv16883
EDN bgjnhx

Оказание медицинской помощи больным пузырчаткой 
в медицинских организациях дерматовенерологического профиля
© Карамова А.Э.*, Чикин В.В., Новоселова Е.Ю.

Государственный научный центр дерматовенерологии и косметологии, Москва, Россия

Обоснование. Надлежащее оказание медицинской помощи больным пузырчаткой 
с использованием необходимых методов диагностики и терапии является фактором, способным 
предотвратить тяжелое течение болезни и летальный исход.
Цель исследования. Анализ данных о применяемых методах диагностики и терапии больных 
пузырчаткой в медицинских организациях дерматовенерологического профиля и оценка их 
соответствия клиническими рекомендациями
Методы. Была разработана анкета, позволяющая получить сведения о числе 
пациентов с диагнозом «пузырчатка», наблюдавшихся в медицинских организациях 
дерматовенерологического профиля субъектов РФ в 2023 г., а также о применяемых методах 
диагностики и терапии.
Результаты. Из 68 медицинских организаций дерматовенерологического профиля 66 (74,2%) 
субъектов РФ получены данные о 1480 пациентах с пузырчаткой. На собственной или иной 
базе профильные медицинские организации из 66 субъектов РФ для диагностики пузырчатки 
проводили цитологическое исследование мазка-отпечатка со дна эрозий; в 46 (69,7%) — 
патологоанатомическое исследование биопсийного материала кожи; в 29 (43,9%) — определение 
уровня аутоантител к десмоглеину 1 и/или 3 типа в крови методом иммуноферментного анализа; 
в 16 (24,2%) применяли иммунофлюоресцентные методы для исследования биоптатов кожи; 
в 11 (16,7%) субъектах РФ — серологическую диагностику с использованием ткани пищевода 
обезьян для определения содержания аутоантител к десмоглеину 1 и 3 типа в крови методом 
непрямой иммунофлюоресценции. Для терапии пациентов с пузырчаткой в 66 (100,0%) субъектах 
РФ использовались глюкокортикоиды системного действия, однако в медицинских организациях 
21 (31,8%) субъекта РФ допускалась терапия только с парентеральным применением 
кортикостероидов.
Заключение. Проведенное исследование выявило проблемы, связанные с качеством оказания 
специализированной медицинской помощи больным пузырчаткой, и недостаточное соответствие 
оказываемой медицинской помощи больным пузырчаткой клиническим рекомендациям.
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Medical Care for Pemphigus Patients in pemphigus in Medical 
Institutions Specializing in Dermatovenereology
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Background. Proper medical care for pemphigus patients using the necessary diagnostic and therapeutic 
methods can prevent severe disease progression and death.
Aim. To analyze diagnostic and therapeutic approaches for pemphigus in medical institutions specializing 
in dermatovenereology and assess their compliance with clinical guidelines.
Methods. A questionnaire was developed to collect data on the number of pemphigus patients treated 
in medical institutions specializing in dermatovenereology across the federal subjects of the Russian 
Federation in 2023 and on the diagnostic and therapeutic methods employed.
Results. Sixty eight medical institutions specializing in dermatovenereology in 66 (74.2 %) federal subjects 
of the Russian Federation (RF) provided data on 1,480 pemphigus patients. Their diagnostic approaches 
(based on their own or other facilities) comprised: cytological examination of the smear print from the 
base of erosions (66 federal subjects); histopathological analysis of skin biopsies (46 federal subjects; 
69.7%); ELISA blood test for anti-desmoglein type 1 and/or 3 autoantibodies level (29 federal subjects; 
43.9%); immunofluorescence testing of skin biopsies (16 federal subjects; 24.2%), serological diagnostics 
by indirect immunofluorescence using monkey esophagus substrate to determine anti-desmoglein type 1 
and/or 3 autoantibodies in blood (11 federal subjects; 16.7%). Systemic glucocorticoids were used to 
treat patients with pemphigus in 66 (100.0%) federal subjects of RF, though the medical institutions from 
21 federal subjects (31.8%) restricted therapy to parenteral corticosteroids only.
Conclusion. The conducted study identified quality issues in specialized pemphigus care and suboptimal 
adherence to clinical guidelines.
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  Обоснование
Пузырчатка  (L10.0 по МКБ-10) — группа аутоим-

мунных буллезных дерматозов, при которых патоге-
нетическая роль принадлежит циркулирующим ауто-
антителам, направленным против антигенов системы 
десмосомального аппарата многослойного плоского 
эпителия  (кожа,  слизистые  оболочки  полости  рта, 
пищевода  и  других  органов)  [1].  По  данным  офици-
ального государственного статистического наблюде-
ния, за период с 2012 по 2014 г. средний показатель 
заболеваемости пузырчаткой населения в возрасте 
18 лет и старше в Российской Федерации составил 
2,1  случая  на  100 тыс.  населения;  показатель  рас-
пространенности — 5,5 на 100 тыс. населения [2–4]. 
С 2015 г. официальная статистическая информация 
о  распространенности  и  заболеваемости  пузырчат-
кой  в  Российской  Федерации  не  формируется,  по-
скольку данная нозологическая единица не включе-
на ни в одну из форм федерального статистического 
наблюдения (ФФСН). Ранее, до внесения изменений 
приказом  Федеральной  службы  государственной 
статистики от 21.07.2016 № 355, ФФСН № 12 позво-
ляла регистрировать пациентов старше 18 лет с этим 
заболеванием,  включая  их  диспансерное  наблюде-
ние, однако после исключения пузырчатки из указан-
ной формы такая возможность была утрачена [5, 6].

До  внедрения  в  практику  кортикостероидов  си-
стемного действия смертность больных пузырчаткой 
достигала 75%, но и в настоящее время пузырчатка 
остается потенциально летальным заболеванием [7]. 
Во Франции выживаемость пациентов с пузырчаткой 
в течение 1, 2 и 5 лет составила соответственно 92, 
88 и 77% [8]. Согласно проведенным в Великобрита-
нии,  Франции,  Израиле  и  Тайване  исследованиям, 
вероятность смерти у пациентов с пузырчаткой в 1,7–
3,6  раза  выше,  чем  у  людей,  сопоставимых  с  ними 
по  возрасту  и  полу  [8–13].  В  связи  с  этим  большое 
значение  имеет  надлежащее  оказание  больным  пу-
зырчаткой медицинской помощи, подразумевающей 
в  первую  очередь  своевременную  диагностику  бо-
лезни  и  адекватное  лечение.  Значение  ранней  диа-
гностики  пузырчатки  подчеркивается  результатами 
исследования  S. Kumar  и  соавт.  (2017),  показавших, 
что длительность заболевания, в первую очередь по-
ражения полости рта, ассоциируется с неэффектив-
ностью терапии [14].

Диагностика  пузырчатки  —  один  из  наиболее 
сложных вопросов современной дерматологии. Кли-
нические  проявления  заболевания  могут  потребо-
вать  проведения  дифференциальной  диагностики 
с  буллезным  пемфигоидом,  герпетиформным  дер-
матитом  Дюринга,  хронической  семейной  доброка-
чественной  пузырчаткой  Хейли–Хейли,  буллезной 
формой  многоформной  эритемы,  афтозным  стома-
титом,  токсическом  эпидермальным  некролизом, 
синдромом Лайелла [13–17]. В связи с этим возмож-
ны ошибки диагностики пузырчатки  [19–21]. По дан-
ным И.В. Хамагановой и соавт.  (2016), из 21 больно-
го, находившихся под наблюдением с пузырчаткой, 7 
(33,3%) были направлены для оказания медицинской 
помощи  с  другим  диагнозом  [22].  Это  обусловлива-
ет  необходимость  использования  при  обследовании 
больных пузырчаткой не только клинико-анамнести-
ческих данных, но и лабораторных и патологоанато-
мических  методов  исследования  [23,  25].  Согласно 

клиническим  рекомендациям  «Пузырчатка»  (L10  ID: 
369_2),  одобренным  научно-практическим  советом 
Минздрава России в 2024 г., диагноз пузырчатки уста-
навливается на основании: анамнестических данных; 
физикального  обследования,  включая  визуальное 
исследование  кожных  покровов  и  слизистых  оболо-
чек;  цитологического  исследования  на  акантолити-
ческие клетки со дна эрозий слизистых оболочек и/
или  кожи;  патолого-анатомического  исследования 
биопсийного  материала  кожи  из  очагов  поражения; 
патолого-анатомического исследования биопсийного 
(операционного) материала кожи с применением им-
мунофлюоресцентных  методов  и/или  исследования 
сыворотки  крови  методом  непрямой  иммунофлюо-
ресценции для выявления IgG- и  IgA-аутоантител [1]. 
При  этом  существующие  методы  диагностики  пу-
зырчатки  имеют  свои  преимущества  и  недостатки, 
и ни один из них в отдельности не обладает 100%-й 
чувствительностью и специфичностью.

Основной метод терапии больных пузырчаткой — 
длительное применение высоких доз системных кор-
тикостероидов,  которые  назначаются  перорально 
в суточной дозе не менее 1 мг/кг массы тела пациен-
та (в виде монотерапии или в сочетании с иммуноде-
прессантами),  затем  их  доза  постепенно  снижается 
с  учетом  состояния  пациента,  чтобы  уменьшить  ве-
роятность  развития  и  выраженность  нежелательных 
явлений  длительной  кортикостероидной  терапии  [1]. 
При развитии рецидива доза кортикостероида должна 
быть повышена.

Даже при адекватной дозе кортикостероида тера-
пия может быть недостаточно эффективной, и веро-
ятность неэффективности лечения возрастает, если 
доза  препарата  недостаточна.  В  Иране  были  про-
ведены  два  исследования  эффективности  терапии 
больных  пузырчаткой,  в  которых  применялись  раз-
ные  начальные  дозы  кортикостероида  [25].  В  одном 
исследовании  терапия  преднизолоном,  назначав-
шимся в начальной суточной дозе 1 мг/кг массы тела 
пациента  (60,21  ±  11,130 мг/ сут),  через  4–6  недель 
была  сочтена  недостаточно  эффективной  у  46,8% 
пациентов  [25].  В  другом  исследовании,  в  котором 
терапию начинали и проводили преднизоном в дозе 
40  мг/сут,  через  4  недели  лечение  было  расценено 
как недостаточно эффективное у 75% пациентов [26]. 
Назначение кортикостероида в суточной дозе исходя 
из массы тела, непредсказуемость рецидивов, требу-
ющих  повышения  дозы,  делают  кортикостероидную 
терапию  пузырчатки  индивидуальной  для  каждого 
пациента и способствуют появлению ошибок в их те-
рапии. 

В  связи  с  возможностью  ошибок  в  диагностике 
пузырчатки и лечении больных этим потенциально ле-
тальным  заболеванием  актуально  оценить  качество 
оказания  медицинской  помощи  больным  пузырчаткой 
в Российской Федерации. 

Цель исследования — проанализировать данные 
о  применяемых  методах  диагностики  и  терапии  боль-
ных пузырчаткой в медицинских организациях дермато-
венерологического профиля и оценить их соответствие 
клиническим рекомендациям.

Методы 
Дизайн исследования 
Проведено одномоментное исследование.
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Критерии соответствия
В исследование были включены данные о больных 

с установленным диагнозом «пузырчатка» обоего пола, 
любого возраста. 

Условия проведения
Исследование  выполнялось  в  отделе  дерматоло-

гии ФГБУ «ГНЦДК» Минздрава России в рамках госу-
дарственного  задания  №  056-00005-25-00  на  2025  г. 
и  на  плановый  период  2026  и  2027  гг.  «Медицинское 
изделие для селективной иммуносорбции аутоантител 
к  экстрацеллюлярным  доменам  десмоглеина  3  типа 
для  терапии  вульгарной  пузырчатки»  (протокол  ЛЭК 
№ 2 от 28 февраля 2023 г.).

Методы регистрации
Для проведения исследования была разработа-

на анкета, содержащая вопросы о числе пациентов 
с пузырчаткой, обращавшихся в медицинские орга-
низации дерматовенерологического профиля, в том 
числе с вновь установленным диагнозом, в 2023  г., 
методах  диагностики  и  лечения  данной  категории 
граждан.

Статистический анализ
Принципы расчета размера выборки. Размер вы-

борки предварительно не рассчитывался.
Методы статистического анализа данных. 

Для  представления  изученных  показателей  использо-
вали  методы  описательной  статистики.  Расчеты  про-
водили с использованием программы Excel (пакет про-
грамм Microsoft Office).

Результаты
Оказание медицинской помощи населению Россий-

ской  Федерации  по  профилю  «дерматовенерология» 
в 2023 г. осуществлялось на базе 98 кожно-венероло-
гических диспансеров, 8 центров специализированной 
медицинской помощи и 2977 кабинетов. Ответы на за-
просы были получены из 68 медицинских организаций 
дерматовенерологического профиля 66 (74,2%) субъек-
тов РФ. 

Согласно  полученным  данным,  в  2023  г.  в  меди-
цинские  организации  дерматовенерологического 
профиля  обратилось  1480  пациентов  с  пузырчаткой: 

большинство  —  1085  (73,3%)  —  с  обыкновенной  пу-
зырчаткой (L10.0); 27 (1,8%) — с вегетирующей пузыр-
чаткой  (L10.1);  27  (1,8%)  —  с  листовидной  пузырчат-
кой (L10.2); 87 (5,9%) — с эритематозной пузырчаткой 
(L10.4); 185 (12,5%) — с другими пузырчатками (L10.8); 
18  (1,2%)  —  с  паранеопластической  пузырчаткой; 
51 (3,5%) пациент — с себорейной пузырчаткой. Диа-
гноз  впервые  установлен  у  340  (23,0%)  пациентов: 
из  них  258  (75,8%)  —  с  обыкновенной  пузырчат-
кой  (L10.0);  6  (1,8%)  —  с  вегетирующей  пузырчаткой 
(L10.1); 7 (2,0%) — с листовидной пузырчаткой (L10.2); 
15  (4,4%) —  с  эритематозной  пузырчаткой  (L10.4);  33 
(9,7%) — с другими пузырчатками  (L10.8);  7  (2,0%) — 
с паранеопластической пузырчаткой; 14 (4,3%) — с се-
борейной пузырчаткой (табл. 1).

Информацию  об  условиях  оказания  медицинской 
помощи  пациентам  с  пузырчаткой  предоставили  66 
(97,1%)  медицинских  профильных  организаций,  в  ко-
торых на лечении находилось 1438 пациентов с пузыр-
чаткой, из них 880 (61,2%) находилось только на амбу-
латорном  лечении  и  558  (38,8%)  —  на  стационарном 
и  амбулаторном  лечении.  Инвалидность  в  связи  с  пу-
зырчаткой установлена у 72  (4,9%) пациентов. На мо-
мент  анализа  данных  смерть  по  причине  пузырчатки 
наступила у 5 (0,3%) пациентов.

Из  общего  числа  пациентов  с  пузырчаткой 
у  72 (4,9%)  пациентов  установлена  группа  инвалидно-
сти  по  причине  основного  заболевания;  у  516  (34,9%) 
группа  инвалидности  отсутствует;  относительно  892 
(60,2%)  пациентов  информация  о  медико-социальной 
экспертизе отсутствует.

Для  оценки  степени  тяжести  пузырчатки 
в 13 (19,1%) медицинских организациях использовали 
индексы PDAI и ABSIS. Только индекс PDAI применя-
ли в 8 (11,8%) медицинских организациях, в 47 (69,1%) 
медицинских профильных организациях индексы PDAI 
и ABSIS не применяли. Критерии Mahajan не применя-
лись ни в одной медицинской организации.

Методы диагностики
Лабораторные  и  патологоанатомические  исследо-

вания, проводившиеся в целях диагностики пузырчат-
ки, выполнялись как на базе медицинских организаций 
дерматовенерологического  профиля,  так  и  на  базе 
иных организаций (рис. 1).

Таблица 1. Число пациентов, обращавшихся в медицинские организации дерматовенерологического профиля в 2023 г.
Table 1. Number of patients who visited medical institutions specializing in dermatovenereology in 2023

Диагноз МКБ
Число пациентов, n (%)

Всего Из них впервые выявленные

Обыкновенная пузырчатка (L10.0) 1085 (73,3) 258 (23,8)

Вегетирующая пузырчатка (L10.1) 27 (1,8) 6 (22,2)

Листовидная пузырчатка (L10.2) 27 (1,8) 7 (25,9)

Эритематозная пузырчатка (L10.4) 87 (5,9) 15 (17,2)

Другие пузырчатки (L10.8) 185 (12,5) 33 (17,8)

Паранеопластическая пузырчатка 18 (1,2) 7 (38,9)

Себорейная пузырчатка 51/3,5 14 /27,5

Итого 1480 340 (23,0)
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Во  всех  медицинских  организациях,  предоставив-
ших  информацию  об  оказании  медицинской  помощи 
больным  пузырчаткой,  в  диагностических  целях  про-
водили цитологическое исследование мазка-отпечатка 
на акантолитические клетки, причем в 55 (80,9%) из 68 
медицинских организаций цитологический метод иссле-
дования был единственным использовавшимся для ди-
агностики  пузырчатки.  Согласно  полученным  данным, 
из  общего  числа  медицинских  организаций  (n  =  68), 
предоставивших информацию, 66 (97,1%) медицинских 
профильных организаций из 64  (97,0%) субъектов РФ 
проводили  цитологическое  исследование  мазка-отпе-
чатка со дна эрозий на базе собственных лабораторий. 
Вместе с тем установлено, что данный вид исследова-
ния в 9  субъектах РФ проводился в республиканской, 
краевой или областной больнице; в 1 — в клинике ме-
дицинского  вуза;  в  2  —  в  коммерческой  медицинской 
организации; в 3 — в иной медицинской организации; 
в 6 — в медицинской организации другого субъекта РФ. 
В 2 субъектах РФ цитологическое исследование на соб-
ственной базе не проводилось, но выполнялось на базе 
другой медицинской организации.

В  46  (67,6%)  медицинских  организациях  дермато-
венерологического  профиля  из  45  (68,2%)  субъектов 
РФ  для  диагностики  пузырчатки  использовалось  па-
тологоанатомическое  исследование  биопсийного  ма-
териала кожи. В 10  (14,7%) медицинских профильных 
организаций 10 (15,2%) субъектов РФ для диагностики 
пузырчатки патологоанатомическое исследование био-
птатов  кожи  проводилось  на  базе  собственных  лабо-
раторий; в 42 (63,6%) субъектах РФ — на базе других 
медицинских  учреждений.  Данный  вид  исследования 
в 11 субъектах РФ проводился в республиканской, кра-
евой или областной больнице; в 3 — в клинике меди-
цинского  вуза;  в  11  —  в  коммерческой  медицинской 
организации; в 21 — в иной медицинской организации; 

в  10  —  в  медицинской  организации  другого  субъекта 
РФ.  При  этом  в  36  субъектах  РФ  патологоанатомиче-
ское исследование биоптатов кожи выполнялось только 
на базе других медицинских организаций, а в 20 субъек-
тах РФ — как на своей, так на другой базе. В 22 (32,4%) 
профильных  медицинских  организациях  21  (31,8%) 
субъекта РФ патологоанатомическое исследование би-
опсийного материала кожи не проводилось.

Определение уровня аутоантител к десмоглеину 1 
и/или 3 типа в крови методом иммуноферментного ана-
лиза проводили пациентам в 29 (43,9%) субъектах РФ. 
Самостоятельно на базе своих лабораторий оно прово-
дилось в 2 (3,0%) субъектах РФ; в 27 (40,9%) субъектах 
РФ это исследование выполняли на базе других меди-
цинских  организаций.  Данный  вид  исследования  в  1 
субъекте РФ проводился в областной больнице; в 3 — 
в клинике медицинского вуза; в 22 — в коммерческой 
медицинской организации; в 1 — в иной медицинской 
организации; в 3 — в медицинской организации другого 
субъекта РФ. В 37 (56,1%) субъектах РФ определение 
уровня аутоантител к десмоглеину 1 и/или 3 типа в кро-
ви методом иммуноферментного анализа не проводи-
лось.

Серологическая диагностика пузырчатки с исполь-
зованием ткани пищевода обезьян для определения со-
держания аутоантител к десмоглеину 1 и 3 типа в крови 
методом  непрямой  иммунофлюоресценции  проводи-
лась в 11 (16,7%) субъектах РФ, но на собственной базе 
выполнялась  в  1  (1,5%)  медицинской  организации; 
в  10 (15,2%)  субъектах  РФ  данный  вид  исследования 
проводился на базе других медицинских организаций. 
В 1 субъекте РФ оно проводилось в областной больни-
це;  в  6  —  в  коммерческой  медицинской  организации; 
в  2  —  в  иной  медицинской  организации;  в  3  —  в  ме-
дицинской организации другого субъекта РФ. Сероло-
гическая  диагностика  пузырчатки  методом  непрямой 
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Рис. 1. Медицинские организации 66 субъектов РФ, в которых применяются методы диагностики пузырчатки, абс. 
Fig. 1. Medical institutions of 66 federal subjects of RF using pemphigus diagnosis methods, abs.
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иммунофлюоресценции была недоступна в 55  (83,3%) 
субъектах РФ, а собственная база для проведения этих 
исследований отсутствует в 67 (98,5%) медицинских ор-
ганизациях дерматовенерологического профиля.

Патологоанатомическое  исследование  биопсийно-
го  материала  кожи  с  применением  иммунофлюорес-
центных  методов  (реакции  иммунофлюоресценции) 
выполнялось в 16 (24,2%) субъектах РФ. Вместе с тем 
установлено, что исследования этим методом медицин-
ские организации дерматовенерологического профиля, 
предоставившие информацию, самостоятельно на базе 
своих лабораторий не проводили. Для проведения ис-
следований биоптатов кожи с применением иммуноф-
люоресцентных  методов  6  медицинских  организаций 
дерматовенерологического  профиля  направляли  био-
птаты  кожи  в  республиканскую,  краевую  или  област-
ную больницу; 1 медицинская организация — в клинику 
медицинского вуза; 4 — в коммерческую медицинскую 
организацию;  5  —  в  иную  медицинскую  организацию; 
5 — в медицинскую организацию другого субъекта РФ.

Установлено, что сразу два вида исследования (ци-
тологическое  исследование  мазка-отпечатка  со  дна 
эрозий  на  акантолитические  клетки  и  патологоанато-
мическое исследование биопсийного материала кожи) 
проводили 9 (13,2%) медицинских организаций; цитоло-
гическое исследование мазка-отпечатка со дна эрозий 
на акантолитические клетки и определение уровня ау-
тоантител к десмоглеину 1 и/или 3 типа в крови методом 
иммуноферментного анализа — 1 (1,5%) медицинская 
организация.  Три  вида  исследования  (цитологическое 
исследование мазка-отпечатка со дна эрозий на акан-
толитические клетки, определение уровня аутоантител 
к  десмоглеину  1  и/или  3  типа  в  крови  методом  имму-
ноферментного анализа и серологическая диагностика 
с использованием ткани пищевода обезьян для опреде-
ления содержания аутоантител к десмоглеину 1 и 3 типа 
в  крови  методом  непрямой  иммунофлюоресценции) 
проводились  в  1  (1,5%)  медицинской  организации, 
1 медицинская организация не проводит лабораторные 
исследования для диагностики пузырчатки. 

Таким образом, из общего числа медицинских ор-
ганизаций  дерматовенерологического  профиля,  пре-
доставивших  информацию,  68  (100,0%)  медицинских 
организаций  в  своих  лабораториях  для  диагностики 
пузырчатки  применяли  цитологическое  исследование 
мазка-отпечатка  со  дна  эрозий  на  акантолитические 
клетки;  46  (67,6%)  организаций  из  45  (68,2%)  субъек-
тов  РФ  —  патологоанатомическое  исследование  би-
опсийного материала кожи на своей или другой базе. 
В 29 (43,9%) субъектах РФ на своей или другой базе про-
водили определение уровня аутоантител к десмоглеину 
1  и/или  3  типа  в  крови  методом  иммуноферментного 
анализа и в 11 (16,7%) субъектах РФ — серологическую 
диагностику с использованием ткани пищевода обезьян 
для определения содержания аутоантител к десмоглеи-
ну 1 и 3 типа в крови методом непрямой иммунофлю-
оресценции.  Патологоанатомическое  исследование 
биопсийного материала кожи с применением иммуноф-
люоресцентных методов (реакции иммунофлюоресцен-
ции) в медицинских организациях дерматовенерологи-
ческого профиля, предоставивших информацию, было 
доступно пациентам в 16 (24,2%) субъектах РФ из 66, 
хотя проводилось оно только на базе других медицин-
ских организаций. 

Вместе с тем на собственной базе проводили ци-
тологические  исследования  66  (97,1%)  медицинских 
организаций  дерматовенерологического  профиля 
из  64 (97,0%)  субъектов  РФ;  патолого-анатомическое 
исследование  биопсийного  материала  кожи  —  лишь 
в 10 (14,7%) из 10 (15,2%) субъектов РФ; определение 
уровня  аутоантител  к  десмоглеинам  1  и/или  3 типа 
в  крови  методом  иммуноферментного  анализа — 
в  2 (2,9%)  из  2  (3,0%)  субъектов  РФ;  определение 
уровня  аутоантител  к  десмоглеинам  1  и/или  3  типа 
в крови методом непрямой иммунофлюоресценции — 
в 1 (1,5%) из 1 (1,5%) субъекта РФ. Патологоанатоми-
ческие  исследования  биоптатов  кожи  с  применени-
ем  реакции  иммунофлюоресценции  не  проводилось 
на  собственной  базе  ни  в  одной  из  68  профильных 
медицинских  организаций  (рис.  2).  В  1  организации 

Рис. 2. Число медицинских организаций дерматовенерологического профиля в 66 субъектах РФ, выполняющих лабораторную и патологоанатомическую диагностику 
пузырчатки
Fig. 2. The number of medical institutions specializing in dermatovenereology using laboratory and pathoanatomical diagnostics of pemphigus in 66 federal subjects of RF
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не проводилось ни одного лабораторного исследова-
ния для диагностики пузырчатки на базе своей лабо-
ратории.

Лечение 
Для лечения пациентов с пузырчаткой кортикосте-

роиды  системного  действия  применяли  перорально 
(гидрокортизон  —  в  4  (5,9%)  медицинских  организа-
циях дерматовенерологического профиля; дексамета-
зон — в 42 (61,8%); кортизон — в 2 (2,9%); метилпред-
низолон — в 43  (63,2%); преднизолон — в 66  (97,1%), 
триамцинолон  —  в  6  (8,8%))  и  парентерально  (бета-

Рис. 3. Частота назначения кортикостероидов системного действия больным пузырчаткой по данным из 67 медицинских профильных организаций, %
Fig. 3. Frequency of systemic corticosteroid administration in patients with pemphigus according to data collected from 67 specialized medical institutions, %

Рис. 4. Частота назначения иммунодепрессантов и эфферентных методов терапии больным пузырчаткой по данным из 67 медицинских профильных организаций, %
Fig. 4. Frequency of immunosuppressants and efferent therapy in pemphigus patients, according to data collected from 67 specialized medical institutions, %

метазон  —  в  29  (42,6%)  медицинских  организациях 
дерматовенерологического  профиля;  гидрокорти-
зон — в 1 (1,5%); дексаметазон — в 54 (79,4%); метил-
преднизолон — в 4 (4,4%); преднизолон — в 64 (94,1%); 
триамцинолон — в 2 (2,9%)) (рис. 3). 

В 47  (69,1%) медицинских организациях дермато-
венерологического профиля применяли метотрексат; 
в 16 (23,5%) — азатиоприн; в 12 (17,6%) — циклоспорин; 
в  3  (4,4%)  —  ритуксимаб;  в  3  (4,4%)  —  внутривенное 
введение иммуноглобулинов; в 1  (1,5%) медицинской 
организации  использовали  микофенолата  мофетил 
(микофеноловую кислоту) (рис. 4). 
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В  качестве  иной  терапии  для  лечения  пациентов 
с пузырчаткой в 13 (19,1%) медицинских организациях 
назначали плазмаферез и в 1 — фотоферез. 

Информацию  о  терапии,  применяемой  для  паци-
ентов с впервые установленным диагнозом пузырчат-
ки,  предоставили  67  (98,5%)  медицинских  организа-
ций  дерматовенерологического  профиля,  в  которых 
использовали кортикостероиды системного действия. 
При  этом  начальная  доза,  назначаемая  пациентам 
в  медицинских  организациях,  варьировала  от  0,5 до 
5,0 мг/кг массы тела. 

Из  67  профильных  медицинских  организаций 
в  34 (50,7%)  кортикостероиды  системного  действия 
применяли  перорально;  в  33  (49,2%)  —  перораль-
но  в  комбинации  с  парентеральным  введением  си-
стемных  кортикостероидов  пролонгированного  дей-
ствия  (бетаметазон  —  1  или  2  мл  внутримышечно); 
в  44 (65,7%) —  перорально  в  комбинации  с  паренте-
ральным  введением  кортикостероидов  в  дозе  не  бо-
лее 90 мг по преднизолоновому эквиваленту (предни-
золон — 30, 60 или 90 мг); в 8  (11,9%) — перорально 
комбинации  с  пульс-терапией  кортикостероидами 
внутривенно (в дозе от 500 мг и больше по преднизо-
лоновому  эквиваленту);  в  35  (52,2%)  —  перорально 
в  комбинации  с  иммунодепрессантами  (метотрекса-
том, циклоспорином, азатиоприном и др.); в 21 (31,3%) 
медицинской организации кортикостероиды применя-
лись парентерально (внутримышечно или внутривен-
но) (рис. 5).

В 1 из профильных организаций пациентам с впер-
вые  выявленной  пузырчаткой  назначали  ритуксимаб 
как в виде монотерапии, так и в комбинации с корти-
костероидами  системного  действия,  в  другой  —  ри-
туксимаб в виде монотерапии. Еще в 1 медицинской 
организации  назначали  ритуксимаб  в  комбинации 
с кортикостероидами системного действия.

Кортикостероидные препараты для наружного при-
менения получали пациенты в 3 профильных медицин-
ских организациях. В 1 медицинской организации дер-
матовенерологического профиля пациентам с впервые 
установленным диагнозом пузырчатки проводили плаз-
маферез.

Информацию  о  тактике  ведения  пациентов  с  пу-
зырчаткой  в  случае  недостаточной  эффективности 
или  ухудшения  состояния  на  фоне  проводимой  те-
рапии  предоставили  67  (98,5%)  медицинских  орга-
низаций дерматовенерологического профиля, из них 
в  5 (7,5%)  случаи  с  недостаточной  эффективностью 
ранее  проводившегося  лечения  или  с  ухудшением 
состояния  пациентов  отсутствовали.  В  35  (52,2%) 
медицинских  организациях  в  случае  недостаточной 
эффективности  или  ухудшения  состояния  на  фоне 
проводимой  терапии  пациентам  с  пузырчаткой  уве-
личивали дозу кортикостероида, принимаемого перо-
рально без назначения другой  терапии; в 26  (38,8%) 
увеличивалась доза кортикостероида, принимаемого 
перорально,  с  дополнительным  применением  корти-
костероида системного пролонгированного действия 

Рис. 5. Частота назначения различных методов терапии больным пузырчаткой по данным из 67 медицинских профильных организаций, %
Fig. 5. Frequency of administration of various therapies in pemphigus patients, according to data collected from 67 specialized medical institutions, %
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парентерально (бетаметазон — 1 или 2 мл внутримы-
шечно); в 33 (49,2%) увеличивалась доза кортикосте-
роида, принимаемого перорально, с дополнительным 
применением  кортикостероида  системного  действия 
парентерально в дозе не более 90 мг по преднизоло-
новому эквиваленту (например, преднизолон — 30, 60 
или 90 мг); в 6 (8,9%) увеличивалась доза кортикосте-
роида, принимаемого перорально, с дополнительным 
применением  пульс-терапии  кортикостероидом  си-
стемного действия внутривенно в дозе от 500 мг и бо-
лее  по  преднизолоновому  эквиваленту;  в  29  (43,3%) 
увеличивалась  доза  глюкокортикостероида,  прини-
маемого  перорально,  с  дополнительным  применени-
ем иммунодепрессанта или иной терапии; в 28 (41,8%) 
доза  кортикостероида,  принимаемого  перорально, 
не  менялась,  но  дополнительно  назначался  корти-
костероид  системного  пролонгированного  действия 
парентерально  (бетаметазон  —  1  или  2  мл  внутри-
мышечно); в 31 (46,3%) доза кортикостероида, прини-
маемого перорально, не менялась, но дополнительно 
назначался кортикостероид системного действия па-
рентерально в дозе не более 90 мг по преднизолоно-
вому  эквиваленту  (например,  преднизолон  —  30,  60 
или 90 мг); в 7 (10,4%) доза кортикостероида, прини-
маемого перорально, не менялась, но дополнительно 
назначалась  пульс-терапия  кортикостероидом  си-
стемного действия внутривенно в дозе от 500 мг и бо-
лее  по  преднизолоновому  эквиваленту;  в  37 (55,2%) 
медицинских  профильных  организациях  доза  корти-
костероида, принимаемого перорально, не менялась, 
но  дополнительно  назначался  иммунодепрессант 
или иная терапия.

Во  всех  медицинских  организациях  дерматове-
нерологического  профиля  пациентам  с  пузырчаткой 
в  процессе  лечения  проводили  визуальный  осмотр 
кожных покровов и слизистых оболочек.

На момент анализа данных из общего числа паци-
ентов с пузырчаткой 25 (1,7%) пациентов скончались: 
из них 5 (20,0%) — по причине основного заболевания; 
20 (80,0%) — по причинам, не связанным с пузырчат-
кой.

Таким  образом,  полученные  в  результате  прове-
денного исследования данные свидетельствуют о не-
достаточном соответствии оказываемой медицинской 
помощи  клиническим  рекомендациям  «Пузырчатка» 
Российского  общества  дерматовенерологов  и  кос-
метологов  [1].  Выявленное  несоответствие  касается 
как диагностики заболевания, так и лечения пациен-
тов с пузырчаткой.

Обсуждение
В  соответствии  с  Федеральным  законом 

от 21.11.2011 № 323-ФЗ «Об основах охраны здоровья 
граждан в Российской Федерации», медицинская по-
мощь оказывается на основе клинических рекомен-
даций. 

Клинический  диагноз  пузырчатки  должен  быть 
подтвержден  лабораторными  и  патологоанатомиче-
скими методами исследования. Тем не менее каждый 
известный  диагностический  метод  исследования  ха-
рактеризуется своей чувствительностью и специфич-
ностью  и,  соответственно,  своей  прогностической 
ценностью  —  вероятностью  наличия  заболевания 
при  определенном  (положительном  или  отрицатель-
ном) результате диагностического теста [27]. 

Во всех (100,0%) медицинских организациях субъ-
ектов РФ для диагностики пузырчатки использовали 
цитологическое  исследование  мазка-отпечатка  со 
дня  эрозии  на  акантолитические  клетки.  Более  того, 
в 55 (80,9%) из 68 медицинских организаций цитоло-
гический метод исследования был единственным ис-
пользовавшимся  для  диагностики  пузырчатки.  Это 
метод,  чувствительность  которого  в  диагностике  пу-
зырчатке, по данным M. Durdu и соавт.  (2008), может 
достигать 100%, тем не менее, по их же данным, спец-
ифичность этого метода невысока — 43,4% [28]. Акан-
толитические клетки могут быть выявлены не только 
при пузырчатке, но и при других заболеваниях, напри-
мер  при  герпетической  инфекции  кожи,  буллезном 
импетиго,  доброкачественной  семейной  пузырчатке 
Хейли–Хейли, болезни Дарье [28, 29]. Кроме того, вы-
явление  акантолитических  клеток  цитологическим 
методом  достигает  100%  при  исследовании  старых 
пузырей,  которые  при  пузырчатке  обнаруживаются 
редко, так как склонны быстро вскрываться, а при ис-
следовании новых пузырей акантолитические клетки 
выявляются в 86% случаев [30]. При этом, по данным 
А.И. Булгаковой  и  соавт.  (2018),  акантолитические 
клетки были обнаружены только у 47% пациентов [31].

Возможны ошибки при использовании цитологиче-
ского  исследования  для  диагностики  пузырчатки.  На-
пример, акантолитические клетки могут быть приняты 
за  атипичные  клетки  новообразований  кожи.  Описан 
пациент с вегетирующей пузырчаткой, у которого пер-
воначально  по  результатам  цитологических  исследо-
ваний имевшиеся высыпания были расценены как три 
очага базально-клеточного рака, четыре очага плоско-
клеточного  рака  и  один  очаг  метатипического  рака, 
и только дополнительное исследование крови методом 
иммуноферментного  анализа,  выявившее  антитела 
к  десмоглеину  3  типа,  в  совокупности  с  клинической 
оценкой  поражения  кожи  и  результатами  цитологиче-
ского исследования позволило установить диагноз ве-
гетирующей пузырчатки [32].

Высокой  чувствительностью  и  большей  по  срав-
нению  с  цитологическим  исследованием  специфично-
стью  обладает  в  диагностике  пузырчатки  патологоа-
натомическое  исследование  биопсийного  материала 
кожи с окраской гистологического препарата гематок-
силином-эозином.  Отмечается,  что  для  диагностики 
заболеваний  с  внутриэпидермальным  расположением 
пузырей  чувствительность  этого  метода  составляет 
80%, а специфичность — 97% [33]. Положительная про-
гностическая ценность гистологического исследования 
в диагностике пузырчатки составляет 89%, отрицатель-
ная  —  95%  [33].  Тем  самым  вероятность  наличия  пу-
зырчатки у пациента при выявлении соответствующих 
патологических признаков в гистологическом препара-
те составляет 89%, а вероятность того, что поражения 
кожи у пациента не являются пузырчаткой при отрица-
тельном результате исследования, составляет 95%, де-
монстрируя при этом, что у 5% пациентов с пузырчаткой 
может быть отрицательный результат гистологического 
исследования.  Вероятность  выявления  признаков  пу-
зырчатки при гистологическом исследовании биоптата 
кожи снижается, если у пациента отсутствуют свежие, 
только  появившиеся  пузыри  и  для  исследования  был 
получен биопсийный материал кожи с пузырем, суще-
ствующим довольно длительное время, или же для ги-
стологического исследования удалось получить только 
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материал, содержащий эрозию. Несмотря на достаточ-
но  высокую  чувствительность  и  специфичность  мето-
да, патологоанатомическое исследование биопсийного 
материала кожи в 22 (32,4%) профильных медицинских 
организациях 21 (31,8%) субъекта РФ для диагностики 
пузырчатки не проводится.

Высокоспецифичным  методом  диагностики  пу-
зырчатки  является  патологоанатомическое  иссле-
дование  биоптатов  кожи  с  применением  иммуноф-
люоресцентных  методов  [34].  Его  чувствительность 
составляет  94,4%,  а  положительная  прогностическая 
ценность — 90%, но вместе с тем он характеризуется 
низкой  чувствительностью  (36,4%)  и  низкой  отрица-
тельной  прогностической  ценностью  (14,3%)  [35].  Эти 
данные означают, что положительный результат гисто-
логического  исследования  с  применением  иммуноф-
люоресцентных методов с большой долей вероятности 
подтверждает  диагноз  пузырчатки,  а  отрицательный 
результат исследования с отсутствием свечения анти-
тел в эпидермисе не исключает этот диагноз. Вместе 
с тем патологоанатомическое исследование биоптатов 
кожи с применением иммунофлюоресцентных методов 
было доступно только в 16 (24,2%) субъектах РФ из 66, 
причем реакция иммунофлюоресценции на базе своих 
лабораторий  не  проводится  ни  в  одной  медицинской 
организации дерматовенерологического профиля.

Определение уровня антител в крови к десмоглеи-
нам 1 и 3 типа с использованием иммуноферментного 
анализа — высокочувствительный и высокоспецифич-
ный метод диагностики пузырчатки. Чувствительность 
метода при определении антител к десмоглеину 1 типа 
составляет  96–100%,  специфичность  —  96–100%, 
а при определении антител к десмоглеину 3 типа чув-
ствительность  и  специфичность  составляют  соответ-
ственно 85–100  и 96–100%  [36]. Но используется  этот 
высокочувствительный  и  высокоспецифичный  метод 
диагностики пузырчатки медицинскими организациями 
лишь 29 (43,9%) субъектов РФ, и только в 2 (2,9%) про-
фильных медицинских организациях это исследование 
проводится на собственной базе. 

Учитывая  потенциальную  летальность  пузырчат-
ки,  значимым  является  несоответствие  клиническим 

рекомендациям  при  проведении  терапии  пациентов. 
Выявлено, что в 21  (31,3%) медицинской организации 
дерматовенерологического  профиля  назначались  кор-
тикостероиды  системного  действия  только  паренте-
рально, что не соответствует клиническим рекоменда-
циям.

Полученные  в  результате  анкетирования  данные 
2023  г.  о  числе  пациентов  пузырчаткой  значительно 
превышают  сведения,  внесенные  в  регистр  больных 
пузырчаткой  Российского  общества  дерматовенеро-
логов и косметологов, который содержит информацию 
о 298 пациентах с пузырчаткой. В 2023 г. 13 организа-
циями  дерматовенерологического  профиля  в  регистр 
были  внесены  данные  о  49  пациентах,  в  то  время 
как при анкетировании получены данные о 10 148 паци-
ентах, что свидетельствует о недостаточной активности 
субъектов РФ в ведении регистра.

Ограничения исследования
Ограничение  исследование  связано  с  неполнотой 

отклика  медицинских  организаций  дерматовенероло-
гического профиля. Отсутствуют ответы из 23  (25,8%) 
субъектов РФ.

Заключение
Результаты  проведенного  исследования  свиде-

тельствуют о наличии очевидных проблем, связанных 
с качеством оказания специализированной медицин-
ской помощи больным пузырчаткой, и недостаточном 
соответствии  оказываемой  медицинской  помощи 
больным  пузырчаткой  клиническим  рекомендациям, 
а также недостаточной активности субъектов РФ в ве-
дении регистра.

Одним из путей улучшения качества оказания по-
мощи  и  устранения  несоответствий  клиническим  ре-
комендациями  является  повышение  квалификации 
врачей-дерматовенерологов, для чего требуется раз-
работка  и  реализация  циклов  повышения  их  квали-
фикации  по  вопросам  ведения  профильных  больных 
в соответствии с требованиями клинических рекомен-
даций на базе кафедр или факультетов последиплом-
ной подготовки специалистов. 
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