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В статье рассматриваются клинические индексы, предложенные для оценки степени тяжести течения аутоиммунного 
буллезного дерматоза — пузырчатки. Индексы позволяют объективно оценивать тяжесть течения заболевания 
с учетом локализации и распространенности пузырей и/или эрозий и субъективных ощущений пациента, 
эффективность проводимой терапии, сравнивать результаты научных исследований.
Несмотря на большое количество предложенных индексов оценки тяжести пузырчатки, ни один из них не является 
общепризнанным. Наиболее известными и удобными к применению в клинической практике в настоящее время 
признаются: индекс площади поражения при пузырчатке (PDAI), оценка тяжести аутоиммунных буллезных 
заболеваний кожи (ABSIS), оценка активности вульгарной пузырчатки (PVAS). В ряде исследований показана 
корреляция ABSIS, PDAI, PVAS между собой. Однако контингент обследованных пациентов в основном включал 
больных пузырчаткой с легкой и средней тяжестью заболевания, что затрудняет интерпретацию результатов 
сравнительных исследований.
Представляется целесообразным проведение ведущими специалистами-дерматовенерологами клинических 
исследований на большом количестве больных пузырчаткой с различной тяжестью заболевания в целях разработки 
единого инструмента оценки тяжести пузырчатки в Российской Федерации для рекомендаций к использованию 
Российским обществом дерматовенерологов.
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severity of pemphigus (a comparative analysis)
A.A. Kubanov1, 2, t.V. Abramova2

1 State research Center ofDermatovenereology and Cosmetology, Ministry of Healthcare of the russian Federation
Korolenko str., 3, bldg 6, Moscow, 107076, russia
2 russian Medical Academy of Postgraduate Studies, Ministry of Health of the russian Federation
Barrikadnaya str., 2/1, Moscow, 123995, russia

the article discusses clinical indices suggested for the assessment of the severity of the course of autoimmune bullous 
dermatosis – pemphigus. these indices make it possible to assess the severity of the disease in view of the localization and 
prevalence of blisters and/or erosions and patient’s subjective sensations as well as efficacy of the therapy, and to compare 
the study results.
In spite of the great number of indices suggested for the assessment of the severity of pemphigus, none of them are 
generally recognized. the following indices are currently considered as the best known and most convenient for application 
in clinical practice: Pemphigus Disease Area Index (PDAI), Autoimmune Bullous Skin Disorder Intensity Score (ABSIS) and 
Pemphigus Vulgaris Activity Score (PVAS). A number of studies demonstrated mutual correlation among ABSIS, PDAI and 
PVAS. However, the group of patients under examination mainly comprised people suffering from light to moderate forms of 
pemphigus, which makes it difficult to interpret the results of comparative studies.
It is expedient for leading dermatovenerologists to carry out clinical studies based on a large group of patients with 
pemphigus of different severity to elaborate a common tool to assess the severity of pemphigus in the russian Federation to 
be recommended by the russian Society of Dermatovenerologists.

Key words: pemphigus, clinical indices, severity, PDAI, ABSIS, PVAS.

Corresponding author: abtava@mail.ru. Vestnik Dermatologii i Venerologii 2016; 3: 36—45. 



№ 3, 201638

Вестник дерматологии и венерологии

 �Пузырчатка — тяжелый аутоиммунный буллезный 
дерматоз, характеризующийся поражением кожи 
и/или слизистых оболочек. Решающую роль в разви-
тии заболевания играет процесс акантолиза, который 
сопровождается разрушением межклеточных контак-
тов в шиповатом слое эпидермиса и приводит к обра-
зованию пузырей [1—3]. 

В  последние десятилетия представления о  пато-
генезе пузырчатки значительно расширились, появи-
лись возможности использования новых лекарствен-
ных препаратов и  методик воздействия [4, 5]. Для 
объективного суждения о состоянии больного, эффек-
тивности лечебных мероприятий, а также сравнения 
результатов научных исследований при определении 
и сопоставлении эффективности различных методов 
терапии применяются индексы, основанные на  ком-
плексной оценке состояния больного. Например, для 
оценки тяжести течения распространенных дерма-
тозов применяются общепризнанные клинико-диа-
гностические индексы (PASI при псориазе, SCORAD 
при атопическом дерматите). Однако универсальный 
инструмент для оценки тяжести клинического течения 
пузырчатки отсутствует [6]. В качестве такого инстру-
мента могут быть использованы клинические индек-
сы, отражающие тяжесть течения пузырчатки [7—9]. 
Однако низкая частота встречаемости дерматоза 
и  разнообразие клинической картины пузырчатки 
не позволяют обобщить клинические данные и пред-
ложить единую универсальную систему оценки тяже-
сти течения пузырчатки [10, 11]. 

При изучении литературы нами обобщены разра-
ботанные и используемые за последние 20 лет индек-
сы, позволяющие оценивать тяжесть течения пузыр-
чатки, динамику патологического кожного процесса, 
эффективность терапии, в том числе при использова-
нии новых методов терапии (табл. 1). 

Одним из  первых индексов, предложенных для 
использования в  оценке тяжести пузырчатки, было 
правило девяток Уоллеса (Wallace’s rule of nines). 
Правило девяток впервые опубликованно A. wallace 
в 1951 г. в качестве инструмента для использования 
в  неотложной медицинской помощи для определе-
ния площади поверхности тела (BSA), пострадавшей 
от ожога [12]. 

Согласно правилу девяток поверхности разных 
частей тела составляют примерно по 9% (или кратно 
этому числу) от  общей площади поверхности тела: 
площадь головы и шеи, грудь, живот, каждая верхняя 
конечность, бедра, голени и стопы по 9%, задняя по-
верхность тела — 18%, промежность и наружные по-
ловые органы — 1% поверхности тела [12, 13].

Метод уоллеса отличают простота в использова-
нии и доступность применения в любых условиях [13]. 
Однако, по мнению S. Kalra (2006), правило девяток 
целесообразно использовать при оценке только ожо-
гового поражения кожи, к тому же исследователь от-
мечает его субъективность [14].

Шкала общей оценки врача (PGA, Physician’s 
Global Assessment) применяется для рутинной оцен-
ки воспалительных заболеваний кожи и  при прове-

Таблица 1 Клинические индексы оценки тяжести пузырчатки

Индекс Сокращенное
название

Английское
название Год Авторы

Правило девяток Уоллеса Правило девяток Wallace’s rule of nines 1951 [12]

Шкала общей оценки врача PGA Physician’s Global Assessment 1991 [15—18]

Индекс тяжести поражения при пузырчатке 
по Икеда

Индекс Икеда Severity Index for Pemphigus Ikeda 1993, поправки 
в 1997, 2000

[21]

Оценка площади поражения и активности 
пузырчатки

PAAS Pemphigus Area and Activity Score 1998 [23]

Система оценки по харману Индекс хармана Harman’s scoring system 2001 [28]

Система градации для пузырчатки слизистой 
оболочки рта по Сарасвату

Индекс Сарасвата Sops-Saraswat’s oral pemphigus scoring 2003 [34]

Система оценки Махаджана MSS Mahajan’s scoring system 2005 [35]

Система оценки Кумара KSS Kumar’s scoring system 2006 [37]

Индекс площади поражения при пузырчатке PDAI Pemphigus Disease Area Index 2006, 
2008

[11]

Оценка тяжести аутоиммунных буллезных 
заболеваний кожи

ABSIS Autoimmune Bullous Skin Disorder 
Intensity Score

2007 [26]

Оценка активности вульгарной пузырчатки PVAS Pemphigus Vulgaris Activity Score 2013 [7]
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дении клинических исследований. Значения, полу-
ченные при оценке состояния больного пузырчаткой 
по шкале PGA, могут варьировать от 0 (отсутствие из-
менений) до 10 баллов (наиболее тяжелое поражение 
кожи и слизистых оболочек). 

Шкала PGA может применяться при обследова-
нии больных псориазом, лимфомой, экземой, дер-
матомиозитом. Она удобна в использовании, однако 
вследствие субъективности также широкого распро-
странения не получила [15—20].

Индекс тяжести поражения при пузырчатке 
по Икеда (Severity Index for Pemphigus Ikeda) впер-
вые был разработан в 1993 г. группой японских иссле-
дователей под руководством S. Ikeda и соавт. с после-
дующим внесением поправок в 1997 и 2000 гг. Индекс 
Икеда включает следующие параметры оценки степе-
ни тяжести патологического процесса при пузырчатке: 
доля пораженных участков кожи от площади всей по-
верхности тела (в %); наличие или отсутствие симпто-
ма Никольского; количество вновь появившихся пузы-
рей за день; наличие или отсутствие поражения сли-
зистых оболочек; титр антител к десмоглеинам 1-го 
и 3-го типов (Dsg1 и Dsg3). Каждому параметру при-
сваивается значение от 0 до 3 баллов, максимальное 
значение индекса Икеда составляет 15 баллов [21]. 

Однако в  последующем группами ученых — 
B. Daniel и соавт. (2012) и H. Benchikhi и соавт. (2013) — 
он признан недостаточно объективным [20, 22].

Оценка площади поражения и  активности пу-
зырчатки (PAAS, Pemphigus Area and Activity Score) 
была разработана M. Agarwal и соавт. (1998) на основе 
индекса распространенности и тяжести течения псори-
аза — PASI (Psoriasis Area and Severity Index) [9, 23, 24].

С  помощью индекса PAAS оцениваются количе-
ство очагов и  площадь поражения поверхности те-
ла. Для подсчета индекса все тело человека делится 
на 4 сегмента (голова, туловище, верхние и нижние ко-
нечности), для каждого из которых отдельно начисля-
ются баллы. Критерии, по которым оценивается актив-
ность заболевания в различных сегментах, включают: 

а) количество новых пузырей, появившихся 
за 1 день: 0 пузырей — 0 баллов, 1—5 элементов — 
1 балл, 6—10 элементов — 2 балла, 11—20 элемен-
тов — 3 балла, > 20 элементов — 4 балла; 

б) периферический рост существующих элемен-
тов: отсутствует — 0 баллов, слабый — 1 балл, уме-
ренный — 2 балла, выраженный — 3 балла;

в) наличие прямого симптома Никольского и/или 
краевого симптома Никольского: отсутствует — 0 бал-
лов, по периферии элементов — 1 балл, на отдален-
ных от пузырей участках здоровой кожи — 2 балла.

Площадь поражения (BSA, body surface area) 
определяется в  процентах от  общей площади каж-
дого сегмента поверхности кожи: 0—15% — 1 балл, 
16—30% — 2 балла, 31—50% — 3 балла, 51—70% — 
4 балла, 71—90% — 5 баллов, > 90% — 6 баллов.

Для каждого сегмента поверхности кожи общий 
балл рассчитывается по следующим формулам:

 � голова: (а + b + c) × площадь поражения кожи × 0,1; 
 � туловище: (а + b + c) × площадь поражения кожи × 0,3; 
 � верхние конечности: (а + b + c) × площадь пораже-
ния кожи × 0,2; 
 � нижние конечности: (а + b + c) × площадь пораже-
ния кожи × 0,4.

Общий балл PAAS для кожи (PAAS кожа) пред-
ставляет собой сумму баллов всех сегментов: голо-
ва + туловище + верхние конечности + нижние конеч-
ности. 

Отдельно можно рассчитать индекс PAAS для сли-
зистых оболочек (PAAS слизистые оболочки). Для 
оценки активности патологического процесса при пу-
зырчатке на слизистых оболочках авторами вводятся 
дополнительные критерии:

а) количество пораженных участков на слизистых 
оболочках: ни  одного  — 0 баллов, один участок  — 
1 балл, два участка — 2 балла, более двух участков — 
3 балла;

б) степень поражения: отсутствие элементов  — 
0 баллов, слабая степень — 1 балл, средняя — 2 бал-
ла, тяжелая — 3 балла.

Общий балл PAAS для слизистых оболочек пред-
ставляет собой сумму баллов, полученных при оценке 
количества пораженных участков и степени их пора-
жения.

Итоговые значения индекса PAAS определяют-
ся в  виде суммы балльных оценок поражения кожи 
и слизистых оболочек:

PAAS = PAAS (кожа) + PAAS (слизистые оболочки) 
[9, 23, 24].

В работе H. Mortazavi и соавт. (2008) отмечено, что 
значения индекса PAAS коррелируют с титром анти-
тел к Dsg1 и Dsg3, определяемых методом непрямой 
иммунофлюоресценции [25]. 

По  мнению M. Pfütze и  соавт. (2006), S. Grover 
(2011), B. Daniel и соавт. (2012), индекс PAAS имеет 
ряд недостатков: во-первых, по критерию BSA необ-
ходимым условием оценки изменения площади по-
ражения являются существенные различия в распро-
страненности патологического процесса; во-вторых, 
количественная оценка степени поражения слизистой 
оболочки рта не является достаточно точной [20, 26, 
27]. Кроме того, количество новых пузырей, появляю-
щихся за 1 день, не всегда отражает активность пато-
логического процесса [20]. 

Система оценки по Харману (индекс Хармана, 
Harman’s scoring system) была предложена в 2001 г. 
и  основывается на  подсчете количества эрозий 
на слизистых оболочках и коже у больных пузырчат-
кой, титров антител к  Dsg1 (при поражении кожных 
покровов) и  к  Dsg3 (при поражении слизистых обо-
лочек), определяемых методом иммуноферментного 
анализа (ИфА) [28] (табл. 2). 
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Однако наряду с имеющимися в литературе данны-
ми о корреляции тяжести течения пузырчатки с титра-
ми антител к Dsg1 и Dsg3 [29—32] в ряде исследова-
ний показано несоответствие титра антител клиниче-
ской картине заболевания [1, 20, 33].

Система градации для пузырчатки слизистой 
оболочки рта по  Сарасвату (индекс Сарасвата, 
Sops-Saraswat’s oral pemphigus scoring) предложе-
на в 2003 г. A. Saraswat и соавт. При расчете индекса 
предлагается оценивать поражение слизистой обо-
лочки рта и дискомфорт при приеме пищи. Слизистая 
оболочка рта делится на 11 анатомических участков. 
При наличии пузырей/эрозий на пораженном участке 
ему присваивается 1 балл. Общее количество баллов 
может составлять от  0 (при отсутствии высыпаний) 
до 11 (при поражении всех зон). Второй исследуемый 
признак — наличие боли и/или кровотечения при гло-
тании больным 9 видов пищи различной консистенции 
(от жидких до твердых продуктов) [34]. 

A. Saraswat и соавт. (2003), B. Daniel и соавт. (2012) 
предложили использовать индекс Сарасвата для 
оценки степени поражения слизистой оболочки рта 
при других дерматозах: буллезном пемфигоиде, гер-
петическом гингивостоматите, синдроме Стивенса —
Джонсона [20, 34].

В системе оценки Махаджана (MSS — Mahajan’s 
scoring system), предложенной в 2005 г., оценивает-
ся площадь пораженных участков кожи и слизистых 
оболочек, степень дискомфорта пациента в быту и тя-
жесть дисфагии при глотании пищи различной конси-
стенции. Тяжесть течения заболевания классифици-
руется как легкая, умеренная, тяжелая и очень тяже-
лая [9, 35, 36] (табл. 3). 

Данная система оценок легко применима. Однако 
она не позволяет учитывать нюансы изменения клини-
ческого состояния больных [9]. 

Система оценки Кумара (KSS, Kumar’s scoring 
system) была предложена B. Kumar и  соавт. 
в 2006 г. Индекс относительно легкий для подсчета, 
по нему можно условно определить легкое, среднее 
и тяжелое течение пузырчатки [37] (табл. 4).

Однако система оценки Кумара практически не-
применима при отсутствии выраженной динамики кли-
нического состояния больных.

Индекс площади поражения при пузырчатке 
(PDAI, Pemphigus Disease Area Index) предложен 
D. Murrell в 2008 г. Значение индекса складывается 
из суммы баллов активности поражения кожи, воло-
систой части головы, слизистых оболочек и вторич-
ных изменений [11]. 

Таблица 2 Индекс хармана

Тяжесть
Титры антител

слизистая оболочка рта кожа

0 баллов — нет высыпаний 0 баллов — нет высыпаний

Титры антител 
к Dsg1 и Dsg3, определяемые методом ИФА

1 балл — < 3 эрозий 1 балл — < 5 эрозий

2 балла — 3—4 эрозии 2 балла — 5—20 эрозий

3 балла — > 10 эрозий 3 балла — > 20 эрозий

Таблица 3 Система оценки Махаджана

Тяжесть Поражение кожи Поражение слизистых оболочек

легкое течение (1+) 10% BSA, способен выполнять повседневные дела 
без дискомфорта или локализация поражения только 

на слизистой оболочке рта

Поражена слизистая оболочка щек,
жевание и глотание не затруднено

Умеренное течение (2+) 10—25% BSA, имеются поражения слизистой оболочки 
рта, способен выполнять повседневные дела без 

дискомфорта

Поражены слизистые оболочки щек, десен, губ, 
глотание твердой пищи затруднено

Тяжелое течение (3+) 25—50% BSA, имеются поражения слизистой оболочки 
рта, не способен выполнять повседневные дела

Распространенные поражения слизистой оболочки рта, 
затруднено глотание полужидкой пищи

Очень тяжелое течение (4+) 50% BSA, есть поражения на слизистой оболочке рта, 
прикован к постели или имеет осложнения

Распространенные поражения слизистой оболочки рта 
и других слизистых оболочек, затруднено глотание 

жидкой пищи
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Для оценки активности поражения кожи было пред-
ложено разделить кожный покров тела на 12 анатоми-
ческих участков (уши, нос, другие области лица, шея, 
грудь, живот, спина/ягодицы, руки, кисти, ноги, стопы, 
половые органы). Для каждого участка кожи рассчи-
тывается активность патологического процесса путем 
определения числа и диаметра пузырей и/или эрозий 
(от 0 до 10 баллов): 0 баллов — патологические эле-
менты отсутствуют; 1 балл — 1—3 элемента, причем 
до 1 элемента более 2 см в диаметре, нет элементов 
более 6 см в  диаметре; 2 балла  — 2—3 элемента, 
по крайней мере 2 элемента более 2 см в диаметре, 
нет элементов более 6 см в диаметре; 3 балла — бо-
лее 3 элементов, нет элементов более 6 см в диаме-
тре; 5 баллов — более 3 элементов и/или по крайней 
мере 1 элемент более 6 см в диаметре; 10 баллов — 
более 3 элементов и/или по крайней мере 1 элемент 
имеет более 16 см в диаметре (или тотальное пора-
жение). Далее подсчитывается сумма баллов по всем 
анатомическим областям [11].

В случае, когда число элементов на участке состав-
ляет менее трех, причем 1 элемент более 2 см в диаме-
тре, но нет элементов более 6 см в диаметре, необхо-
димо отдельно указывать количество таких элементов. 
При этом 1 элементу соответствует 1 балл, 2 элемен-
там — 1,3 балла, 3 элементам — 1,6 балла [11, 20].

Активность патологического процесса на волоси-
стой части головы оценивается по числу пораженных 
квадрантов (максимальное значение равно 10 бал-
лам) в баллах в зависимости от наличия эрозий и/или 
пузырей: 0 баллов — элементы отсутствуют; 1 балл — 
элементы в 1 квадранте; 2 балла — в 2 квадрантах; 
3 балла — в 3 квадрантах; 4 балла — по всей площади 
головы; 10 баллов — по крайней мере 1 элемент дол-
жен иметь более 6 см в диаметре.

PDAI (кожа) представляет собой сумму баллов ак-
тивности патологического процесса на коже и волоси-
стой части головы.

Для оценки активности поражения слизистых обо-
лочек выделяют 12 анатомических областей (гла-
за, нос, слизистая щек, твердое небо, мягкое небо, 
верхние десны, нижние десны, язык, дно полости рта, 

слизистая губ, задняя стенка глотки, аногенитальная 
область), каждой их которых начисляют баллы по ко-
личеству и размеру эрозий и/или пузырей: 0 баллов — 
элементы отсутствуют; 1 балл — 1 элемент; 2 балла — 
2—3 элемента; 5 баллов  — более 3 элементов или 
2 элемента более 2 см в диаметре; 10 баллов — по-
ражение всех областей. 

PDAI (слизистые оболочки) подсчитывается путем 
сложения суммы баллов в  анатомических областях 
слизистых оболочек.

PDAI (вторичные изменения) подсчитывается для 
указанных выше анатомических областей кожи и во-
лосистой части головы и  определяется по  наличию 
гиперпигментации или эритемы на местах разрешив-
шихся высыпаний: 0 баллов — элементы отсутствуют, 
1 балл — элементы имеются. Максимальное значение 
PDAI (вторичные изменения) — 13 баллов.

Максимальное значение PDAI составляет 263 бал-
ла. При этом 250 баллов приходится на активность па-
тологического процесса (120 баллов — на поражение 
кожи, 10 баллов — волосистой части головы, 120 бал-
лов — слизистых оболочек) и 13 баллов — на оценку 
поствоспалительных изменений [11, 19, 20, 36].

Основное преимущество PDAI заключается в чет-
ком определении границ различных анатомических 
участков и разделении их на зоны, а также в строгом 
учете числа и размеров морфологических элементов, 
что является показательным при небольшом количе-
стве поражений [27]. Недостатком PDAI является от-
сутствие возможности разделения высыпаний на мор-
фологические элементы (эритему, эрозии или корки), 
что снижает чувствительность данного индекса [7].

Оценка тяжести аутоиммунных буллезных 
заболеваний кожи (ABSIS, Autoimmune Bullous 
Skin Disorder Intensity Score) была разработана 
в 2007 г. M. Pfütze и соавт. на основе усовершенство-
ванной системы градации для пузырчатки слизистой 
оболочки рта по Сарасвату. ABSIS позволяет оцени-
вать динамику течения заболевания у больного пузыр-
чаткой [26].

В данной системе оценивается тяжесть поражения 
кожного покрова и слизистых оболочек. Оценка тяже-

Таблица 4 Система оценки Кумара

Поражение слизистой оболочки рта Поражение кожи

0 баллов — нет высыпаний
1 балл — минимальные проявления/легкое течение (высыпания только 
на слизистой оболочке щек, губ, десен, языка, неба или глотки)
2 балла — умеренные проявления/среднее течение (высыпания 
на слизистой оболочке щек и губ, десен, неба или глотки)
3 балла — выраженные проявления/тяжелое течение (обширные эрозии 
на слизистой оболочке рта, вовлечено более 3 анатомических участков)

0 баллов — нет проявлений, т. е. процесс в стадии стойкой ремиссии
1 балл — минимальные проявления/легкое течение (< 10% BSA)
2 балла — умеренные проявления/среднее течение (10—30% BSA)
3 балла — выраженные проявления/тяжелое течение (> 30% BSA)
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сти поражения кожи включает оценку площади пора-
жения кожи (BSA) и отягчающий коэффициент. Для 
определения площади поражения кожи используется 
правило девяток. 

Площадь поражения кожи (BSA) умножается 
на отягчающий коэффициент, который составляет 1,5 
при наличии пузырей, эрозий с экссудацией и/или при 
положительном симптоме Никольского, 1 — при сухих 
эрозиях и 0,5 — при эпителизации эрозий (исключая 
поствоспалительную эритему и/или гиперпигмента-
цию). Отягчающий коэффициент определяется типом 
поражения, которое доминирует в исследуемой анато-
мической области [26].

Тяжесть поражения слизистых оболочек рта при 
пузырчатке в ABSIS оценивается по двум параметрам: 
распространенность поражения и степень дискомфор-
та при приеме пищи или жидкости. 

Для оценки распространенности поражения авто-
ры предложили разделить слизистую оболочку рта 
на  11 участков: верхние и  нижние десны, верхняя 
и нижняя губы, левая и правая щеки, язык, дно поло-
сти рта, твердое небо, мягкое небо, глотка. В зависи-
мости от наличия или отсутствия высыпаний каждому 
участку слизистой оболочки присваивается 1 балл или 
0 баллов соответственно. Таким образом, площадь 
поражения слизистой оболочки рта может быть оце-
нена от 0 баллов (отсутствие высыпаний) до 11 баллов 
(тотальное поражение). 

Другой показатель поражения слизистой оболоч-
ки рта основан на оценке тяжести симптомов и рас-
считывается путем анализа дисфагии при приеме 
различных типов пищи. В указанной шкале продук-
ты, от жидких до наиболее твердых, распределены 
по возрастающей, в зависимости от консистенции. 
Тяжесть поражения слизистой оболочки рта оцени-
вается по выраженности боли (и/или кровотечения), 
связанной с  приемом определенной пищи. фактор 
дискомфорта выражается в баллах как 0, 0,5 или 1 
по следующим критериям: отсутствие дискомфорта, 
редкое появление боли/кровотечения, регулярное 
появление боли/кровотечения соответственно. Мак-
симально при поражении слизистой оболочки рта 
начисляется 11 баллов при оценке распространен-
ности и 45 баллов при оценке тяжести течения дер-
матоза [20].

Максимальное количество баллов по ABSIS (сумма 
тяжести поражения кожи и тяжести поражения слизи-
стых оболочек) составляет 206 [26].

При оценке поражения слизистой оболочки рта 
предусмотрен учет как объективных, так и  субъек-
тивных данных. Субъективные характеристики (на-
пример, уменьшение боли при приеме пищи) оце-
ниваются самим пациентом и  могут не  выявляться 
клиницистом, оценивающим только число поражений 
полости рта. В то же время полностью субъективная 
оценка, при которой пациенты все внимание уделяют 

симптомам (например, болезненные ощущения в по-
лости рта), не включает кожные поражения, важные 
для клинициста. Таким образом, сочетание как субъ-
ективной, так и объективной клинической диагности-
ки дает ABSIS преимущество по сравнению с други-
ми системами оценок. Кроме того, предполагается, 
что ABSIS может быть использован для оценки тяже-
сти ряда других аутоиммунных буллезных дермато-
зов, например буллезного пемфигоида и буллезного 
эпидермолиза [38].

Оценка активности вульгарной пузырчатки 
(PVAS, Pemphigus Vulgaris Activity Score) была 
представлена группой исследователей из Ирана под 
руководством C. Chams-Davatchi в 2013 г. [7]. По мне-
нию авторов, данный индекс позволяет осуществить 
быструю оценку тяжести заболевания. 

Значение PVAS зависит от типа поражения кожных 
покровов, количества, распространенности элементов 
поражения на коже и слизистых оболочках, а также 
от наличия симптома Никольского [7].

баллы в PVAS рассчитываются следующим образом.
1. PVAS (кожа) = a (b + c + d):
a) тип поражения кожных покровов: пузырь  — 

1 балл, корка — 0,5 балла, нарушение пигментации — 
0 баллов;

б) количество элементов поражения: более 20 пу-
зырей (средний диаметр 1 см) — 2 балла, 20 пузырей 
и менее — 1 балл;

в) распространенность элементов поражения 
(по 1 баллу при обнаружении элементов в каждой ана-
томической области): волосистая часть головы, лицо, 
шея, туловище, конечности (по 1 баллу при наличии 
элементов на каждой конечности);

г) симптом Никольского: на видимо здоровой ко-
же — 1 балл, вблизи пузырей и/или эрозий — 0,5 бал-
ла, отрицательный симптом — 0 баллов.

Максимальное количество баллов PVAS (кожа) со-
ставляет 11.

2. PVAS (слизистые оболочки) = a (b + c):
a) тип поражения слизистых оболочек: пузырь — 

1 балл, эрозия — 0,5 балла, отсутствие поражения — 
0 баллов;

б) количество элементов поражения: более 2 пузы-
рей — 2 балла, 1—2 пузыря — 1 балл;

в) распространенность элементов поражения 
на слизистых оболочках (по 1 баллу при обнаружении 
элементов в каждой анатомической области): ротовая 
полость и/или глотка, глаза, верхние дыхательные пу-
ти, анус, гениталии.

Максимальное количество баллов индекса PVAS 
(слизистые оболочки) составляет 7.

Общий индекс PVAS оценивается: 
PVAS (общий) = PVAS (кожа) + PVAS (слизистые 

оболочки).
Максимальное значение PVAS (общий) составляет 

18 баллов [7].
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Сравнительная оценка индексов оценки тяже-
сти течения пузырчатки 

На протяжении нескольких лет проводились иссле-
дования о достоверности, применимости и воспроиз-
водимости различных индексов оценки тяжести тече-
ния пузырчатки [7, 9, 11, 19, 39—44]. Продемонстриро-
вано, что наиболее достоверными индексами оценки 
тяжести течения пузырчатки являются индексы ABSIS, 
PDAI, PVAS.

В исследовании M. Rosenbach и соавт., проведен-
ном в 2009 г., изучалась целесообразность использо-
вания индексов ABSIS и PDAI в клинической практике 
и  корреляция их значений с индексом PGA. Оценка 
по перечисленным шкалам осуществлялась 10 врача-
ми у 15 пациентов. Индексы ABSIS и PDAI были оцене-
ны врачами как слишком сложные для использования 
в рутинной практике. Среднее время, затраченное для 
подсчета ABSIS, составило 3,9 ± 0,18 мин, PDAI  — 
4,7 ± 0,18 мин, PVAS — 3,1 ± 0,2 мин [19]. 

Корреляция значений PDAI и  PGA составила 
в среднем 0,6, в то время как тот же показатель для 
ABSIS и PGA равнялся 0,43 [19]. 

В работе C. Chams-Davatchi и соавт. (2013) была 
установлена сильная корреляция (0,751) между индек-
сами PVAS и PGA [7, 42].

ю. В. Колос и  соавт. (2013) изучали взаимосвязь 
индексов PDAI, ABSIS и PGA. Анализ ассоциации ин-
дексов PDAI и ABSIS со шкалой общей оценки врачом 
PGA выявил сильную прямую, статистически значимую 
корреляционную связь шкалы PGA с индексами PDAI 
и ABSIS. более выраженной была ассоциация индекса 
PDAI с PGA по сравнению с ассоциацией ABSIS и PGA. 
Однако данное исследование проводилось только у па-
циентов с легкой и средней тяжестью заболевания [39].

В  последующем было проведено еще два иссле-
дования с целью определения чувствительности, спе-
цифичности и воспроизводимости индекса PDAI. Иссле-
дования, проведенные K. Kamiya и соавт. (2013), выяви-
ли прямую корреляцию между индексом PDAI и уровнем 
титров антител к Dsg3 у 19 больных пузырчаткой [40].

A. Patsatsi и  соавт. (2014) исследовали зависи-
мость значений PDAI, ABSIS и титров антител к Dsg1 
и  Dsg3 у  больных пузырчаткой. Показано, что зна-
чения индексов коррелировали с  титрами антител 
к Dsg1 у больных с поражением кожи и у больных с со-
четанным поражением кожи и  слизистых оболочек, 
однако не было выявлено их связи с уровнем антител 
к Dsg3 у больных с изолированным поражением сли-
зистых оболочек [41].

В исследовании Z. Rahbar и соавт. (2014) три не-
зависимых дерматолога оценивали тяжесть течения 
вульгарной пузырчатки у  100 пациентов по  шкалам 

PDAI, ABSIS и  PVAS. Исследователи пришли к  за-
ключению, что в оценке тяжести течения вульгарной 
пузырчатки наиболее достоверным является индекс 
PDAI, а наименее — индекс PVAS [42].

C. Zhao и  соавт. (2015) при исследовании евро-
пейской популяции больных пузырчаткой установили, 
что самыми достоверными и  удобными для оценки 
тяжести течения пузырчатки являются индексы PDAI 
и ABSIS [9]. 

Заключение
Несмотря на успехи в изучении патогенетических 

механизмов развития пузырчатки, разработку диагно-
стических критериев и схем лечения, не существует 
единой системы оценки тяжести заболевания. Вслед-
ствие значительной вариабельности клинических 
проявлений пузырчатки возникает необходимость 
разработки системы оценок поражения кожи и/или 
слизистых оболочек, в которой учитывается ряд пара-
метров, способных отразить многообразие симптомов 
заболевания.

В течение последних 20 лет учеными разных стран 
предложен ряд индексов для оценки тяжести тече-
ния тяжелого аутоиммунного буллезного дермато-
за — пузырчатки. Несмотря на большое количество 
предложенных индексов оценки тяжести пузырчатки, 
ни один из них не является общепризнанным в миро-
вом сообществе. Разработка и  валидация индексов 
оценки тяжести аутоиммунных буллезных дерматозов 
осуществляются в рамках международного сотрудни-
чества экспертов. Наиболее известными и удобными 
к применению в  клинической практике в настоящее 
время признаются: индекс площади поражения при 
пузырчатке (PDAI), балльная оценка тяжести аутоим-
мунных буллезных заболеваний кожи (ABSIS), индекс 
активности вульгарной пузырчатки (PVAS) и  шкала 
общей оценки врача (PGA). 

Ряд исследований показал корреляцию клиниче-
ских индексов пузырчатки ABSIS, PDAI, PVAS между 
собой. Однако контингент обследованных пациентов 
в основном включал больных пузырчаткой с легкой 
и  средней тяжестью заболевания, что затрудняет 
интерпретацию результатов сравнительных иссле-
дований.

Представляется целесообразным проведение ве-
дущими специалистами-дерматовенерологами клини-
ческих исследований с охватом большого количества 
больных пузырчаткой с различной тяжестью течения 
заболевания в целях разработки единого инструмента 
оценки тяжести течения пузырчатки в Российской фе-
дерации для рекомендаций к использованию Россий-
ским обществом дерматовенерологов. 
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