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Основные звенья патогенеза истинной акантолитической пузырчатки трактуются с позиций аутоиммунной патологии, 
поэтому лечение данной группы заболеваний остается патогенетическим, направленным на подавление синтеза 
аутоантител к белкам кератиноцитов. В настоящее время основным методом терапии истинной акантолитической 
пузырчатки является применение системных глюкокортикостероидных препаратов. С целью снижения курсовых 
доз глюкокортикостероидных препаратов, уменьшения риска развития побочных реакций и достижения длительной 
ремиссии важными направлениями являются дальнейшее изучение патогенеза заболевания, разработка новых 
методов терапии, позволяющих снизить дозы глюкокортикостероидных препаратов. 
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Major stages of the pathogenesis of true acantholytic pemphigus are interpreted in terms of autoimmune pathology; 
therefore, treatment of this group of diseases remains pathogenetic and is aimed at suppressing the synthesis of 
autoantibodies against keratinocyte proteins. Treatment with the use of systemic glucocorticosteroids is currently the main 
method of treatment for true acantholytic pemphigus. To reduce the course dose of glucocorticosteroids, decrease the risk 
of adverse effect development and achieve long-term remission, further studies of disease pathogenesis and development of 
new treatment methods for reducing the doses of glucocorticosteroids are of great importance.
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 �Истинная акантолитическая пузырчатка — аутоим-
мунное заболевание кожи и/или слизистых оболочек, 
клинически проявляющееся образованием пузырей 
и эрозий, гистологически — интраэпидермальными 
пузырями, обусловленными акантолизом. В развитии 
акантолиза важная роль принадлежит циркулирую-
щим аутоантителам класса IgG к поверхностным бел-
кам кератиноцитов, вызывающим нарушение строе-
ния и функций десмосом [1—3]. 

Основными антигенами при истинной акантолити-
ческой пузырчатке являются трансмембранные гли-
копротеины десмосом — десмоглеины 1 и 3, а также 
десмоколлины, адгезирующие молекулы кадгерино-
вого типа, ацетилхолиновые рецепторы клеточных 
мембран, митохондриальные белки и др. [4—6]. 

Механизм акантолиза до сих пор полностью не 
ясен. по одной из гипотез антитела к десмоглеинам 
1 и 3 блокируют адгезивную функцию этих молекул, 
что приводит к нарушению межклеточных контактов 
кератиноцитов [7]. по другой гипотезе акантолизу 
предшествует апоптоз [5]. В результате присоедине-
ния аутоантител к антигенам, расположенным на мем-
бране клеток, активируются апоптотические фермен-
ты цитоплазмы, которые вызывают изменение цито-
скелета кератиноцитов с их последуюшим частичным 
сжатием в размерах. уменьшение размеров клеток 
приводит к механическому разрыву десмосом и фор-
мированию межклеточных щелей [8]. 

при лечении больных истинной акантолитической 
пузырчаткой необходимо добиться прекращения по-

явления новых высыпаний и эпителизации эрозий, 
повышения качества жизни больных, длительной 
клинической ремиссии. Адекватная терапия пациен-
тов должна проводиться с момента появления пузы-
рей и/или эрозий даже при ограниченном характере 
высыпаний [9]. 

этиология истинной акантолитической пузырчатки 
неизвестна, поэтому лечение направлено на подав-
ление синтеза аутоантител к белкам кератиноцитов 
[10]. Незаменимой составляющей фармакотерапии 
аутоиммунных дерматозов являются иммуносупрес-
сивные препараты, основные среди которых — си-
стемные глюкокортикостероидные (ГКС) препараты. 
ГКС-терапия как основной метод лечения больных 
аутоиммунными дерматозами нуждается в совершен-
ствовании, а тяжелые осложнения, возникающие при 
длительном применении больших доз гормональных 
препаратов, указывают на необходимость разработки 
новых методов лечения, которые бы уменьшили или 
исключили возможность развития у больных систем-
ных расстройств, наблюдаемых в результате примене-
ния ГКС [11, 12] (рисунок). 

1. Базовая терапия. Системные ГКС-препараты 
До настоящего времени основными средствами, 

позволяющими добиться положительных терапевти-
ческих результатов у больных истинной акантолитиче-
ской пузырчаткой, являются системные ГКС, которые 
назначаются в виде монотерапии и в сочетании с дру-
гими иммуносупрессивными препаратами. Несмотря 

Рисунок Лекарства и их мишени при истинной акантолитической пузырчатке ([12] с изменениями)
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на многочисленные и разнообразные осложнения, 
возникающие вследствие ГКС-терапии, не существует 
абсолютных противопоказаний к лечению ими истин-
ной акантолитической пузырчатки, так как только ГКС 
предотвращают смерть больных [1, 10]. 

Впервые применение ГКС в терапии больных ис-
тинной акантолитической пузырчаткой было предло-
жено G. Thorn и соавт. в 1951 г. [13]. Одним из важных 
аспектов терапевтического действия ГКС-препаратов 
при истинной акантолитической пузырчатке является 
стимулирующее влияние ГКС на повышение содер-
жания α2-макроглобулина (поливалентного ингибито-
ра протеиназ, участвующего в процессе акантолиза) 
в сыворотке крови [14]. Возможно, ГКС-препараты 
усиливают синтез десмоглеинов или изменяют их 
посттранскрипционную модификацию [15], по другим 
данным, ГКС активируют способность макрофагов ин-
дуцировать Th2 цитокины cD4+ лимфоцитами [16]. Те-
рапевтический эффект на фоне «пульс»-терапии ме-
тилпреднизолоном начинается через несколько дней 
от начала терапии, в то время как титр аутоантител 
снижается в течение 3—4 нед. [17]. A. Nguen и соавт. 
(2004) предполагают, что такой быстрый терапевтиче-
ский эффект связан с прямым антиакантолитическим 
действием ГКС, которое защищает кератиноциты от 
повреждения аутоантителами. при терапии метил-
преднизолоном уменьшается уровень IgG, увеличива-
ется экспрессия генов, кодирующих молекулы адгезии 
кератиноцитов, белки, участвующие в процессах кле-
точного цикла, апоптоза, протеинкиназы, фосфатазы 
и т. д. [18]. 

Доза ГКС подбирается индивидуально в зависи-
мости от массы больного и распространенности пато-
логического процесса [9]. Наиболее часто применяют 
преднизолон, другие ГКС (триамцинолон, метипред, 
гидрокортизон, дексаметазон) назначают в соот-
ветствии с преднизолоновым эквивалентом [11, 19] 
(табл. 1). 

Традиционно лечение ГКС больных истинной акан-
толитической пузырчаткой проводится в несколько 
этапов. 

I этап. В начале терапии назначаются высокие 
дозы ГКС [9]. Согласно клиническим рекомендаци-
ям Российского общества дерматовенерологов и 
косметологов (2010) доза ГКС не должна быть ме-
нее 1 мг/кг в сутки в преднизолоновом эквиваленте. 
при тяжелом состоянии больного назначаются более 
высокие дозы ГКС — до 200 мг/сут. [11]. Суточную 
дозу ГКС распределяют таким образом: 2/3 должно 
приходиться на утренние часы, а 1/2 — после полу-
дня (в 12—13 ч.). продолжительность приема макси-
мальной дозы ГКС обычно составляет от 2 до 6 нед. 
(до прекращения появления новых пузырей и эпите-
лизации эрозий). 

II этап. В дальнейшем суточная доза постепенно 
снижается до поддерживающей (продолжительность 
до 4 мес. ). первоначальное снижение дозы ГКС воз-
можно на 1/4—1/3 от максимальной дозы. 

III этап. Длительный (пожизненный) прием под-
держивающих доз ГКС при диспансерном наблюдении 
[9, 20]. предельно допустимая минимальная поддер-
живающая доза индивидуальна и может варьировать 
от 2,5 до 30 мг в сутки. В некоторых случаях, при тя-
желом течении истинной акантолитической пузырчат-
ки, поддерживающую дозу не удается снизить ниже 
40—50 мг в сутки [21]. 

На фоне снижения доз ГКС часто происходят 
обострения заболевания. Н. С. потекаевым и соавт. 
(2003) была предложена схема снижения дозы ГКС 
при истинной акантолитической пузырчатке, которая, 
по данным авторов, позволяет полностью отменить 
препарат у больных: один день в неделю доза ГКС 
снижается на 1/4 таблетки, т. е. в течение недели все-
го один день больной получает дозу, уменьшенную на 
1/4 таблетки, в течение второй недели доза снижается 
на 1/4 таблетки 2 раза и т. д. [22]. 

Таблица 1 Дозы пероральных ГКС, соответствующие 5 мг преднизолона

Классификация ГКС по химической структуре Препарат Эквивалентная доза

Природные (эндогенные) ГКС Кортизон 25

Гидрокортизон 20

Синтетические нефторсодержащие ГКС Преднизолон 5

Преднизон 5

Метилпреднизолон 4

Синтетические фторсодержащие ГКС Дексаметазон 0,75

Триамцинолон 4

Бетаметазон 0,6
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Если у больных истинной акантолитической пузыр-
чаткой с поражением только слизистой оболочки по-
лости рта на фоне ГКС-терапии в течение 7—10 дней 
эрозии не уменьшаются, отмечается появление новых 
высыпаний, то рекомендуется увеличение суточной 
дозы ГКС не менее чем на 1/3 [23]. 

В отечественной литературе имеются сообщения 
о применении ГКС-препарата пролонгированного 
действия — дипроспана, в 1 мл которого содержит-
ся 2 мг бетаметазона динатрия фосфата и 5 мг бе-
таметазона дипропионата [24]. бетаметазона дина-
трия фосфат обеспечивает быстроту наступления 
эффекта. пролонгация действия обеспечивается за 
счет бетаметазона дипропионата. Сочетание двух 
активных компонентов предопределило следую-
щие рекомендации по введению дипроспана: вну-
тримышечно в дозе от 1 до 2 мл (доза подбирается 
индивидуально в зависимости от тяжести заболе-
вания, клинической картины и распространенности 
патологического процесса) 1 раз в 10 дней, на курс 
от 3 до 5 инъекций. Дипроспан имеет более высокий 
индекс безопасности по сравнению с преднизоло-
ном, что позволяет добиться положительного тера-
певтического эффекта при меньших рисках разви-
тия осложнений [24]. 

Лечение больных истинной акантолитической пу-
зырчаткой сопряжено с трудностями, обусловленными 
развитием тяжелых осложнений вследствие длитель-
ного приема ГКС-препаратов, что отягощает состоя-
ние больных и ухудшает прогноз аутоиммунного забо-
левания [25, 26]. 

побочные действия ГКС многообразны: синдром 
Иценко — Кушинга, осложнения со стороны желу-
дочно-кишечного тракта (эзофагит, гастрит, язвенная 
болезнь желудка и двенадцатиперстной кишки), тром-
боэмболия, острая сердечная или сосудистая недоста-
точность, сахарный диабет, нарушение водно-солево-
го баланса, остеопороз, гипопротеинемия. Тяжелыми 
осложнениями ГКС-терапии являются иммуносупрес-
сивное состояние, ДВС-синдром, септицемия. Наибо-
лее тяжелые осложнения возникают при ассоциации 
различных микроорганизмов [27—29]. 

2. Адъювантная (вспомогательная) терапия
2.1. Препараты первой линии
С целью снижения высоких доз ГКС, для повыше-

ния эффективности лечения больных истинной акан-
толитической пузырчаткой в комбинации с системны-
ми ГКС назначают вспомогательные (адъювантные) 
препараты, дающие иммуносупрессивный эффект. 
Данные препараты не дают такого быстрого эффекта, 
как ГКС, поэтому их редко применяют в виде моноте-
рапии (и только при легком течении истинной аканто-
литической пузырчатки). эффект комбинированной 
терапии является сопоставимым с назначением высо-
ких доз преднизолона (табл. 2) [30]. 

полагают, что такие цитостатические препараты, 
как метотрексат, азатиоприн, циклофосфамид и мико-
фенолата мофетил, оказывают стероид-сберегающее 
действие, уменьшают частоту развития побочных эф-
фектов ГКС и способны увеличить длительность ре-
миссии [23]. 

Метотрексат — цитостатический препарат из груп-
пы антиметаболитов, являющийся антагонистом фо-
лиевой кислоты. Метотрексат оказывает выраженное 
иммуносупрессивное действие, тормозит действие 
энзима редуктазы, необходимого для восстанов-
ления фолиевой кислоты в процессе синтеза ДНК, 
и препятствует воспроизводству тканевых клеток. 
Длительность терапии метотрексатом определяется 
индивидуально [1, 31]. А. Л. Машкиллейсон и соавт. 
(1977) предложили схему комбинированной терапии 
истинной акантолитической пузырчатки: метотрек-
сат по 25—50 мг один раз в неделю и преднизолон 
по 30—60 мг в день. эффективность и переносимость 
такой терапии была лучше по сравнению с ежеднев-
ным приемом малых доз цитостатиков [20]. 

В руководстве «Guideline on the Diagnosis and Treat-
ment of Autoimmune Bullous Diseases — Pemphigus», 
разработанном европейским дерматовенерологиче-
ским форумом (2009), предлагается начинать лече-
ние больных истинной акантолитической пузырчаткой 
сразу с комбинации системных ГКС (в суточной дозе 
1—1,5 мг на 1 кг массы тела) и азатиоприна (в суточ-
ной дозе 100 мг) [32]. 

Таблица 2 Адъювантные иммуносупрессивные препараты в терапии истинной акантолитической пузырчатки

Препарат Доза Способ введения

Метотрексат 10—50 мг/нед. Внутрь, в/в, в/м

Азатиоприн 1—3 мг/кг в сутки Внутрь

Микофенолата мофетил 150—200 г/сут. Внутрь

Циклофосамид 2—3 мг/кг в сутки, 15 мг/кг в месяц Внутрь, в/в

Циклоспорин 5—8 мг/кг в сутки Внутрь

Примечание. В/в — внутривенно; в/м — внутримышечно. 
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Азатиоприн — имидазольное производное 6-мер-
каптопурина, конкурентный антагонист гипоксантина. 
по химическому строению близок к пуриновым осно-
ваниям. Оказывает иммуносупрессивное и цитоста-
тическое действие, ингибируя пролиферацию лимфо-
цитов [33]. А.А. Каламкарян и соавт. (1979) сообщили 
о положительном опыте лечения больных истинной 
акантолитической пузырчаткой азатиоприном, назна-
чавшемся в дозе 1,5—2 мг/кг в сутки в 2—4 приема 
в комбинации с ГКС [10]. 

В настоящее время разработаны и внедрены в те-
рапию аутоиммунных заболеваний селективные имму-
носупрессивные препараты, представителем которых 
является микофенолата мофетил. Микофенолата мо-
фетил — синтетический морфолиноэтиловый эфир 
микофенольной кислоты. последняя обратимо инги-
бирует синтез ДНК и пролиферацию стимулированных 
В- и Т-лимфоцитов периферической крови человека, 
не оказывая влияния на большинство делящихся кле-
ток других типов, угнетает образование цитотоксиче-
ских лимфоцитов in vivo [34]. В культуре лимфоцитов 
человека и клеток селезенки микофенольная кислота 
подавляет образование антител — основную функцию 
дифференцированных В-лимфоцитов, ингибирует 
активацию мезангиальных клеток, избыточную про-
дукцию коллагена и других матричных белков, сни-
жает выработку фактора некроза опухоли-(фНО)-α и 
интерлейкина-(ИЛ)-1 [34, 35]. 

Микофенолата мофетил впервые был использован 
для лечения истинной акантолитической пузырчатки 
в 1997 г. и рекомендуется при резистентности к ГКС-
терапии [36]. На фоне приема микофенолата мофе-
тила возможно более быстрое снижение дозы ГКС. 
Микофенолата мофетил назначается перорально по 
150—200 мг ежедневно в комплексе с преднизолоном 
(2 мг/кг) [36]. 

при тяжелом течении истинной акантолитической 
пузырчатки назначается циклофосфамид. A. Medved 
и соавт. в 1974 г. впервые назначили циклофосфамид 
двум больным пузырчаткой и буллезным пемфигои-
дом, резистентным к терапии ГКС, и получили положи-
тельные результаты [37]. циклофосфамид — цитоста-
тический препарат алкилирующего типа, производное 
бис-β-хлорэтиламина, оказывает выраженное иммуно-
супрессивное действие с преимущественным угнете-
нием активности B-, а не T-субпопуляций лимфоцитов 
(в отличие от метотрексата, азатиоприна). циклофос-
фамид биотрансформируется в печени под действи-
ем фосфатаз с образованием активного метаболита, 
который алкилирует ДНК и белки в клетках, что при-
водит к их апоптозу [38]. препарат назначается в до-
зе 2—3 мг/кг в сутки (более токсичный по сравнению 
с азатиоприном и микофенолата мофетилом) [39]. 

Однако J. Bystryn (1984), проведя сравнительный 
анализ методов терапии истинной акантолитической 
пузырчатки по данным литературы, не обнаружил 

значительного уменьшения летальности или частоты 
обострений при сочетанной терапии больных ГКС и 
азатиоприном или ГКС и циклофосфамидом по срав-
нению с аналогичными показателями при лечении 
только ГКС-препаратами [40]. 

позже V. Sharma и соавт. (2013) на 60 пациентах 
с истинной пузырчаткой показали эффективность 
(уменьшение времени достижения ремиссии, часто-
ты развития осложнений и увеличение длительности 
ремиссии) при комбинированной терапии циклофос-
фамидом, который вводился внутривенно по 15 мг/кг 
1 раз в месяц в течение года, и преднизолоном по 
сравнению с терапией только преднизолоном [41]. 

при недостаточной эффективности ГКС и нали-
чии противопоказаний к применению цитостатиков 
возможно использование селективного иммуноде-
прессанта циклоспорина А — циклического поли-
пептида, состоящего из 11 аминокислот. циклоспо-
рин А ингибирует активацию кальциневрина лим-
фоцитов, таким образом предотвращая активацию 
Т-лимфоцитов, что тормозит экспрессию ряда цито-
кинов, включая ИЛ-2, а также экспрессию белков, 
подавляющих апоптоз [42, 43]. по данным А.А. Куба-
новой и соавт. (1994), суточная доза циклоспорина А 
в комплексной терапии больных истинной акантоли-
тической пузырчаткой в стадии обострения назнача-
ется индивидуально (5—8 мг на 1 кг массы тела боль-
ного). Доза подбирается индивидуально с учетом 
клинической картины, тяжести и распространенности 
заболевания, возраста больного, наличия сопутству-
ющих заболеваний [42]. Рекомендуется первые 2 дня 
для оценки индивидуальной переносимости препа-
рат назначать в половинной дозе, затем суточную 
дозу (5 мг/кг) делят на два приема (утром и вечером 
с интервалом 12 ч.). по достижении ремиссии реко-
мендуется проведение поддерживающей терапии по 
2—2,5 мг на 1 кг массы тела больного длительно-
стью до 2—4 мес. [43]. Сочетанная терапия циклоспо-
рином А и ГКС оказалась эффективной только для 
определенной группы больных — с гиперреактивным 
или нормальным иммунным статусом [43]. 

С целью снижения курсовых доз ГКС, частоты раз-
вития их побочных эффектов разрабатываются новые 
патогенетически обоснованные методы и средства ле-
чения больных истинной акантолитической пузырчат-
кой, которые являются дополнением к базисной имму-
носупрессивной терапии [25]. 

2.2. Препараты второй линии. Внутривенное 
введение иммуноглобулина

В случаях неэффективности ГКС-терапии для сни-
жения концентрации аутоантител в сыворотке крови 
больных истинной акантолитической пузырчаткой ис-
пользуется внутривенное введение высоких доз имму-
ноглобулинов. Считается, что внутривенное введение 
иммуноглобулинов усиливает катаболизм циркулиру-
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ющих аутоантител, подавляет агрессию аутоантител 
к антигенам-мишеням, косвенно замедляя их синтез 
[44]. Иммуноглобулины вводятся внутривенно в дозе 
400 мг на 1 кг массы тела в сутки, ежедневно в тече-
ние 5 дней. Инъекции иммуноглобулинов назначаются 
в качестве вспомогательной терапии при резистентно-
сти к ГКС [45, 46]. 

преимуществом лечения истинной акантолитиче-
ской пузырчатки ГКС-препаратами в сочетании с им-
муноглобулинами является менее выраженное имму-
носупрессивное действие, более быстрое наступление 
ремиссии [47]. 

Биологическая терапия
Особый интерес вызывает биологическая терапия 

истинной акантолитической пузырчатки. биологиче-
ские препараты, полученные при помощи высокотех-
нологичных методов молекулярной биологии, облада-
ют высокой избирательной активностью. 

первым и пока единственным биологическим пре-
паратом, применяющимся за рубежом при истинной 
акантолитической пузырчатке, является ритуксимаб1. 
Ритуксимаб — химерные моноклональные антитела к 
антигену cD20. Механизм действия ритуксимаба при 
истинной акантолитической пузырчатке определя-
ется ослаблением антигенпрезентирующей функции 
В-клеток, снижением образования аутоантигенспеци-
фичных В-клеток памяти, плазматических клеток, ис-
тощением предшественников плазматических клеток; 
подавлением синтеза антител и образования иммун-
ных комплексов [48]. 

Ритуксимаб рекомендован пациентам с тяжелым 
течением истинной акантолитической пузырчатки, 
резистентной к стандартной терапии, включающей 
высокие дозы ГКС, цитостатиков. Ритуксимаб вводят 
капельно в дозе 375 мг/кг 1 раз в неделю на протяже-
нии 4 нед., при этом пациенты продолжают получать 
иммуносупрессивную терапию. через 6 мес. курс ле-
чения повторяется [49—51]. 

улучшение состояния больных обычно наблюдает-
ся через 2—3 мес. после начала терапии, вследствие 
чего возможно более быстрое снижение доз ГКС [52]. 
В редких случаях у пациентов с тяжелым течением пу-
зырчатки ритуксимаб назначается в качестве препа-
рата первой линии в виде монотерапии [51]. 

предполагают, что прекращение приема других им-
муносупрессивных препаратов (ГКС, цитостатиков) мо-
жет повысить уровень безопасности ритуксимаба [53]. 

Имеются отдельные публикации о применении 
в терапии больных истинной акантолитической пузыр-
чаткой инфликсимаба [54, 55], этанерцепта (энбрел) 
[56, 57], адалимумаба (хумира) [58, 59]. 

1 Ритуксимаб в качестве препарата для лечения истинной аканто-
литической пузырчатки в Российской Федерации не зарегистри-
рован.

Экспериментальные методы терапии
В настоящее время проводятся клинические иссле-

дования по изучению эффективности и безопасности 
терапии больных истинной акантолитической пузыр-
чаткой пептидами (агонисты пептида десмоглеина 3), 
агонистами холинергических рецепторов, ингибито-
рами протеинкиназы, активированной митогеном р38 
(р38 МАРК) [60—62]. 

Экстракорпоральные методы терапии
В отечественной и зарубежной практике имеется 

большой опыт применения методов экстракорпораль-
ной терапии (экстракорпоральной фотохимиотерапии, 
плазмафереза и иммуноадсорбции) у больных ис-
тинной акантолитической пузырчаткой [63—67]. Вне-
дрение методов экстракорпоральной детоксикации в 
терапию больных истинной акантолитической пузыр-
чаткой в качестве дополнения к ГКС-препаратам и ци-
тостатикам дает возможность уменьшить развитие по-
бочных эффектов массивной ГКС-терапии, так как по-
зволяет более быстро снижать высокие дозы ГКС [68]. 

экстракорпоральная фотохимиотерапия — ме-
тод пуВА-терапии, при котором клетки крови облуча-
ются вне организма человека ультрафиолетовыми лу-
чами спектра А в присутствии фотосенсибилизатора 
(8-метоксипсоралена, псоралена). эффект экстракор-
поральной фотохимиотерапии основан на подавле-
нии продукции аутоантител В-лимфоцитами, которые 
играют ключевую роль в патогенезе пузырчатки [64]. 
фотохимиотерапия рекомендована в качестве адъю-
вантной терапии при неэффективности ГКС-терапии у 
больных истинной акантолитической пузырчаткой [69]. 

Терапевтический эффект плазмафереза при ис-
тинной акантолитической пузырчатке связан с элими-
нацией циркулирующих аутоантител IgG и циркули-
рующих иммунных комплексов, обладающих способ-
ностью к адгезии на поверхности клеток шиповатого 
слоя эпидермиса [70]. при проведении плазмафереза 
из крови выводятся патологические иммуноглобулины 
и иммунные комплексы, уменьшается синтез антител 
В-лимфоцитами [71]. 

Для лечения больных истинной акантолитической 
пузырчаткой применяли центробежный плазмафе-
рез [71], плазмаферез двойной (каскадной) фильтра-
ции [65]. при плазмаферезе двойной фильтрации пер-
вичный фильтр обеспечивает непрерывное получение 
плазмы из крови, а второй — удаление высокомоле-
кулярных компонентов плазмы. Курс плазмафереза 
состоит из 6—12 процедур, 3 раза в неделю, за сеанc 
удаляется 800—2000 мл плазмы [65]. 

Сочетание плазмафереза с приемом ГКС-препа-
ратов позволяет в значительной степени увеличить 
срок ремиссии. после достижения ремиссии процеду-
ры плазмафереза рекомендуется не прекращать и для 
поддержания терапевтического эффекта проводить 
1 раз в неделю. подобный подход в терапии истинной 
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акантолитической пузырчатки используется с целью 
профилактики рецидивов заболевания [72]. 

плазмаферез, применяемый в комплексном лече-
нии истинной акантолитической пузырчатки, потенци-
рует эффект ГКС-препаратов, является эффективным 
и относительно безопасным методом лечения (на-
блюдались единичные случаи тромбоцитопении, гипо-
кальциемии, крапивницы, лихорадки, гипотонии, тош-
ноты и головокружения) [73]. Однако при этом методе 
терапии наряду с патогенными антителами удаляются 
факторы свертывания крови, медиаторы воспаления, 
гормоны и альбумины [71]. 

перспективным направлением в терапии истин-
ной акантолитической пузырчатки является сочетание 
ГКС-терапии и иммуноадсорбции. при иммуноадсорб-
ции из плазмы крови пациентов удаляются иммуно-
глобулины, комплемент, интерлейкины, простагланди-
ны, циркулирующие иммунные комплексы [67]. 

Для проведения процедуры иммуноадсорбции 
кровь, полученную от больных, пропускают через 
триптофановые столбы (колонны) с иммуносорбентом 
протеином А [74]. В процессе сеансов адсорбируются 
иммуноглобулины класса G. Иммуноадсорбция прово-
дится по вено-венозному контуру с однократной экс-
тракорпоральной гемоперфузией от 5 до 8 л крови 
при скорости кровотока через колонки с сорбентом 
40—50 мл/мин. первый курс иммуноадсорбции про-
водят в течение 3 дней, сеансы процедуры проводят 
ежедневно. В дальнейшем рекомендуется ежемесяч-
но проводить около 4 курсов [75, 76]. 

К преимуществам иммуноадсорбции перед други-
ми методами лечения относится феномен постсорбци-
онного резкого повышения чувствительности организ-
ма к лекарственной терапии, что позволяет быстрее 
достигнуть ремиссии и снизить дозы ГКС-препаратов 

и цитостатиков [77]. I. Shimanovich и соавт. (2008), 
M. Marker и соавт. (2011), M. Behzad и соавт. (2012) 
при сочетании терапии ГКС и иммуноадсорбции на-
блюдали более быстрый регресс высыпаний на коже и 
слизистых оболочках у больных истинной акантолити-
ческой пузырчаткой, увеличение длительности ремис-
сии [76, 78, 79]. 

Из крови больного при иммуноадсорбции удаляют-
ся аффинные к сорбенту иммуноглобулины, которые 
осаждаются в устройстве, заполненном специфиче-
ским иммуносорбентом (протеином А) [74, 80]. Однако 
этот метод выводит наряду с патогенетически значи-
мыми аутоантителами также неизмененные IgA, IgM, 
IgE и иммунные комплексы. В свою очередь, умень-
шение содержания в крови иммуноглобулинов разных 
классов увеличивает риск развития инфекционных за-
болеваний [79]. 

Несмотря на большой арсенал современных 
средств и методов лечения, подбор адекватной тера-
пии больных истинной акантолитической пузырчаткой 
остается сложной и актуальной проблемой. В свя-
зи с применением иммуносупрессивных препаратов 
уменьшилась смертность больных истинной аканто-
литической пузырчаткой, однако сохраняется высо-
кая частота развития побочных эффектов вследствие 
длительной терапии массивными дозами ГКС. Многие 
вопросы, касающиеся терапии истинной акантолити-
ческой пузырчатки, остаются открытыми. 

представляется перспективной разработка селек-
тивного иммуносорбента для лечения больных ис-
тинной акантолитической пузырчаткой, способного 
избирательно сорбировать патогенные аутоантитела 
к кератиноцитам, позволяющего снизить дозы ГКС-
препаратов и уменьшить риски развития инфекцион-
ных заболеваний. 
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