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Аннотация
Актуальность. Врождённый буллёзный эпидермолиз (ВБЭ) — системное хроническое тяжёлое редкое заболева-

ние, требующее пожизненной терапии. В РФ для дистрофического типа ВБЭ применяется незарегистрированный в РФ 
препарат генной терапии беремагена геперпавек. В 2025 году в РФ зарегистрирован новый лекарственный препарат 
Фильзувес® — комплекс тритерпенов в форме геля для наружного применения, показанный как при дистрофическом, 
так и при пограничном типах ВБЭ.

Цель. Сравнить нагрузку на бюджет при применении комплекса тритерпенов и беремаген геперпавек у пациентов 
с ВБЭ в РФ.

Методы. Проведён анализ влияния на  бюджет с  позиции здравоохранения. Затраты  — на  основе данных госза-
купок. Учтены перевязочные средства. Популяция (пациенты моложе 18 лет) смоделирована по данным российского 
регистра ВБЭ. Горизонт 3 года.

Результаты. Анализ влияния на бюджет показывает снижение затрат на терапию до 14,5 раз при применении ком-
плекса тритерпенов в сравнении с препаратом беремаген геперпавек. В сценарии, предполагающем, что 30 % пациентов 
с дистрофическим типом ВБЭ будут на терапии комплексом тритерпенов, суммарная экономия за 3 года может соста-
вить до 17,0 млрд руб., при этом терапию получат как пациенты с дистрофическим типом ВБЭ, так и за счёт экономии 
дополнительно пациенты с пограничным ВБЭ.

Заключение. Применение комплекса тритерпенов при дистрофическом и пограничном типах ВБЭ является фарма-
коэкономически обоснованным, позволяет существенно снизить нагрузку на бюджет и обеспечивает доступ к патоге-
нетической терапии для большего числа пациентов, включая тех, для кого альтернативы ранее не существовало.
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Abstract
Relevance. Inherited epidermolysis bullosa (EB) is a severe, chronic, systemic rare disease requiring lifelong therapy. In the 

Russian Federation, the unregistered drug beremagene geperpavec is used for the dystrophic type of EB. In 2025, a new drug 
Filsuvez® — a triterpene complex in gel formulation for topical application — was registered in the Russian Federation for both 
dystrophic and junctional types of EB.

Objective. To compare budget impact of using the triterpene complex versus beremagene geperpavec in patients with EB in 
the Russian Federation.

Methods. A budget impact analysis was performed from the healthcare perspective. Costs were based on the planned price 
of the triterpene complex and state procurement prices for beremagene geperpavec. Dressing costs were included. The patient 
population (patients under 18 years of age) was modelled using data from the Russian EB registry. Time horizon 3 years.

Results. The budget impact analysis demonstrates a reduction in treatment costs of up to 14.5‑fold when using the triterpene 
complex in comparison with beremagene geperpavec. In scenario expecting 30 % of patients with dystrophic EB receive triter-
pene complex therapy, the total savings over 3 years amount is to 17.0 billion RUB, at the same time both patients with dystro-
phic EB and additionally, due to cost saving, patients with junctional EB receive treatment.

Conclusion. The use of the triterpene complex for dystrophic and junctional types of EB is pharmacoeconomically justified, 
significantly reduces the budget burden, and expands access to pathogenetic therapy also for patients with junctional EB.

Keywords: pharmacoeconomics; budget impact analysis; inherited epidermolysis bullosa; triterpenes; beremagene 
geperpavec; gene therapy; orphan drugs; rare diseases; burch bark extract
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Введение / Introduction

Врождённый буллёзный эпидермолиз  — фено-
типически и генетически гетерогенная группа гено-
дерматозов, основным клиническим проявлением 
которых являются пузыри, возникающие после не-
значительного механического воздействия на  коже 
и  слизистых оболочках вследствие генетически об-
условленных дефектов структурных белков кожи, 
обеспечивающих интраэпидермальные или дермоэ-
пидермальные связи.

Развитие врождённого буллёзного эпидермолиза 
(ВБЭ) обусловлено мутациями генов, кодирующих 
структурные белки кожи, которые обеспечивают 
связь между эпидермисом и  дермой. К  настоящему 
времени выявлено более 1000 мутаций в  20 генах 
структурных белков кожи, что  может приводить 
к развитию различных клинических типов врождён-
ного буллёзного эпидермолиза [1‑3].

С мутациями связаны нарушения синтеза белков: 
отсутствие белка, синтез функционально неполно-
ценного белка, синтез белка с нарушениями структу-
ры, облегчающими доступ к белку протеаз, что при-
водит к его быстрому разрушению.

Согласно оценкам, распространённость врождён-
ного буллёзного эпидермолиза на территории 60 из 85 
субъектов Российской Федерации в  2016  г. состави-
ла 3,9:1000000 населения, заболеваемость в  2016  г. 
составила 0,33:1000000 [1, 4]. Согласно данным «Ре-
гистра генетических и  других редких заболеваний» 
благотворительного фонда «Дети-бабочки» на 2024 г. 
в РФ был зарегистрирован 491 ребёнок с ВБЭ. Соот-
ношение мальчиков и  девочек сопоставимо с  тако-
вым в мире и составляет 1,08:1. Среди детей до 17 лет 
включительно распространённость ВБЭ составля-
ет 15,48:1000000 (по состоянию на 1 января 2024 г.). 
Наиболее многочисленная возрастная группа детей 
(12‑18  лет)  — насчитывает 146 пациентов, средний 
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возраст 14,32±1,72 года. Распределение по типам ВБЭ 
следующее: дистрофический  — 261 пациент, про-
стой — 191, пограничный — 31 и с синдромом Кинд-
лер — 8 пациентов. Рождаемость детей с ВБЭ соста-
вила (на 100 тыс. родившихся детей): 2019 г. — 1,42, 
2020 г. — 2,09, 2021 г. — 2,65, 2022 г. — 2,76 и 2023 г. — 
1,74. Средняя рождаемость за 5‑летний период соста-
вила 2,13:100000. За этот же период зарегистрировано 
22 летальных исхода (медиана возраста — 0,54 года). 
По этому показателю доминирует пограничный тип 
ВБЭ  — 59,1 %. Наибольшая смертность отмечена 
в возрасте до 1 года — 65,2 %. Полиорганная недоста-
точность, развившаяся в результате сепсиса, была са-
мой частой причиной смерти при  обоих типах ВБЭ 
(пограничном и дистрофическом). При дистрофиче-
ском ВБЭ смертность стабильная и составляет в сред-
нем 2 летальных исхода в год. При пограничном ВБЭ 
характерна высокая смертность в раннем возрасте — 
в  первые 100 дней жизни вероятность выживания 
снижается почти до 0 % [14].

Основным клиническим признаком любого типа 
врождённого буллёзного эпидермолиза является по-
явление пузырей при незначительной механической 
травме. Для  всех клинических форм простого бул-
лёзного эпидермолиза характерны полушаровидные, 
напряжённые, полностью заполненные жидкостью 
пузыри, возникающие чаще в местах трения и травм. 
При  пограничном и  дистрофическом буллёзном 
эпидермолизе пузыри вялые, со складчатой, свисаю-
щей под весом жидкости покрышкой, легко вскры-
вающиеся, образующиеся не  только в  местах трав-
мирования, но и в местах растяжения кожи (подмы-
шечные и  паховые складки, шея). Множественные, 
с  большой площадью поражения пузыри и  эрозии 
могут наблюдаться при  любых подтипах заболева-
ния, единичные  — преимущественно при  простых 
подтипах. Образование милиумов на коже присуще 
любому типу заболевания, пигментные невусы ха-
рактерны для рецессивного дистрофического подти-
па. При всех пограничных и дистрофических подти-
пах заболевания наблюдается длительное заживле-
ние эрозий [1].

В настоящее время препаратов для этиотропной 
терапии врождённого буллёзного эпидермолиза в РФ 
не зарегистрировано. Согласно устоявшейся практи-
ке терапия включает уход за поражённой и непора-
жённой кожей, лекарственную терапию поражений 
кожи и  слизистых оболочек, лечение осложнений 
заболевания (анемии, псевдосиндактилии, кариеса 
и  адентии, стриктур пищевода, остеопороза и  др.) 
специалистами соответствующего профиля (вра-
чом-терапевтом, гематологом, гастроэнтерологом, 

хирургом, стоматологом) [1, 5, 6, 7, 16]. Риск некото-
рых осложнений может быть снижен с помощью ле-
чебного питания. В  некоторых случаях необходима 
хирургическая обработка ран [1].

В  качестве специфической ранозаживляющей 
терапии ВБЭ в  РФ применяется препарат Vyjuvek® 
(beremagene geperpavec) (далее будет упоминаться 
в  русскоязычной транскрипции Виджувек (бере-
маген геперпавек)  — препарат для  генной терапии 
повреждений кожи при дистрофическом буллёзном 
эпидермолизе у детей и взрослых [8]. Препарат не за-
регистрирован в РФ, не включен в российские кли-
нические рекомендации. Обеспечивается в  рамках 
Фонда «Круг добра» [15] и регионального бюджета.

В  настоящее время в  мире и  в  РФ для  лечения 
повреждений кожи при  дистрофическом и  погра-
ничном ВБЭ доступен препарат с патогенетическим 
механизмом действия, содержащий комплекс три-
терпенов в  форме геля для  наружного применения 
(Фильзувес®). Для  препаратов, не  имеющих меж-
дународного непатентованного названия, состав-
ляется группировочное наименование на  основе 
родового и  видового наименований производяще-
го растения и  названия морфологической группы 
растения. Группировочное наименование геля, со-
держащего комплекс тритерпенов  — берёзы коры 
экстракт (далее по тексту — комплекс тритерпенов). 
Он представляет собой стерильный лекарственный 
препарат для  наружного применения, выпускается 
в форме бесцветного или слегка желтоватого опалес-
цирующего геля. Препарат показал высокую эффек-
тивность в РКИ III стадии [9], одобрен Агентством 
США по  контролю за  продуктами питания и  ле-
карственными средствами (FDA) [19]. Кроме того, 
препарат одобрен Европейским агентством по  ле-
карственным средствам (EMA) [20], Национальным 
институтом здравоохранения и совершенствования 
медицинской помощи Великобритании (NICE) [21], 
внесён в список орфанных препаратов в Республике 
Азербайджан и Республике Беларусь, а также вклю-
чён в клинические рекомендации в Республике Узбе-
кистан и Республике Азербайджан [17, 18]. В ноябре 
2025 года препарат, содержащий комплекс тритерпе-
нов, зарегистрирован в РФ для лечения поверхност-
ных ран у  пациентов с  пограничным и  дистрофи-
ческим буллёзным эпидермолизом с 6 месяцев [10]. 
В  Российской Федерации лекарственный препарат, 
содержащий комплекс тритерпенов — берёзы коры 
экстракт, включён в  Клинические рекомендации 
по врождённому буллёзному эпидермолизу, утверж-
дённые Минздравом РФ [22]. Препарат имеет ор-
фанный статус в РФ [10]. Таким образом, в настоя-
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щее время в РФ доступны две альтернативные инно-
вационные медицинские технологии для ранозажив-
ляющей терапии при ВБЭ, в связи с чем представля-
ется актуальным сопоставить их влияние на бюджет 
и связанные с их применением затраты.

Материалы и методы / Materials and methods
Представленный фармакоэкономический анализ 

выполнен на  основе опубликованных в  открытой 
печати данных, в связи с чем заключение этического 
комитета не  требуется. Комплекс тритерпенов вы-
пускается в форме геля для наружного применения. 
Один грамм геля содержит 100 мг действующего ве-
щества. Гель выпускается в тубах, содержащих 23,4 г 
препарата [10]. Гель следует наносить на поверхность 
раны слоем толщиной приблизительно 1  мм и  на-
крывать стерильной неадгезивной раневой повязкой 
или наносить на повязку таким образом, чтобы гель 
находился в непосредственном контакте с раной. Ка-
ждая туба препарата предназначена только для одно-
кратного применения. После вскрытия тубы препа-
рат используют немедленно, неиспользованный объ-
ем препарата выбрасывают [9, 10]. Согласно данным 
рандомизированного клинического исследования 
средний расход препарата составляет 18,6 туб в ме-
сяц (от 0 до 4 лет — 24 тубы / мес., от 4 до 12 лет — 
17 туб / мес., от  12 до  18  лет  — 20  туб / мес., старше 
18 лет — 19 туб / мес.) [9].

Беремаген геперпавек относится к  препаратам 
генной терапии. Он представляет собой смешанную 
с гелем-носителем для местного применения биологи-
ческую суспензию вектора на основе вируса простого 
герпеса 1 типа (HSV-1). Показанием к  применению 
препарата беремаген геперпавек является лечение 
повреждений кожи у  пациентов с  дистрофическим 
буллёзным эпидермолизом с  мутацией (мутациями) 
в  гене альфа-1‑цепи коллагена VII типа (COL7A1) 
с рождения [8, 12]. Беремаген геперпавек поставляется 
в виде 1,0 мл суспензии в одноразовом флаконе с но-
минальной концентрацией векторных частиц 5×109 
КОЕ / мл. Гель-носитель поставляется в объёме 1,5 мл 
в  отдельном одноразовом флаконе. Биологическую 
суспензию беремаген геперпавек смешивают с  геле-
вым наполнителем во  флаконе перед применением. 
Препарат предназначен только для  местного приме-
нения. Для  детей до  3  лет максимальная недельная 
доза препарата 2,0×109 КОЕ (1,0 мл разведённого геля). 
Для детей старше 3 лет и взрослых максимальная не-
дельная доза препарата составляет 4,0×109 КОЕ (2,0 мл 
разведённого геля). Готовый гель наносят на  поверх-
ность раны в  виде капель, равномерно распределён-
ных по  всей поверхности раны на  расстоянии при-
мерно 1 см друг от друга. Препарат применяют 1 раз 
в  неделю, его нанесение разрешено только медицин-
скому персоналу. В табл. 1 приведены дозы препарата 
беремаген геперпавек в зависимости от размера раны.

Таблица 1
Дозы препарата беремаген геперпавек в зависимости от размера раны

Table 1
Doses of beremagene geperpavec depending on wound size

Площадь повреждённой кожи, см² Доза, КОЕ Объём готового геля, мл

<20 4×108 <0,2

20‑40 4×108 до <8×108 0,2 до <0,4

40‑60 8×108 до <1,2×109 0,4 до <0,6

60 до <200 1,2×109 до <4,0×109 0,6 до <2,0

При  площади раны более 60 см² рассчитывают 
общую дозу на  основе табл. 1 до  достижения мак-
симальной недельной дозы. Следовательно, для  ре-
бёнка в возрасте до 3 лет максимальная обрабатыва-
емая площадь поражения за 1 раз составит 100 см², 
для  детей старше 3  лет и  взрослых  — до  200 см². 
Препарат беремаген геперпавек наносят на раневую 
поверхность, пока она не закроется, и только после 
закрытия выбирают следующий участок для  нане-
сения геля. Если раны вновь открываются, их  об-
работка является приоритетной. В  случае пропуска 

приёма препарата гель беремаген геперпавек нано-
сят как  можно скорее и  после этого возобновляют 
еженедельный приём.

В  базе данных MedLine проведён систематиче-
ский поиск рандомизированных клинических ис-
следований (РКИ) III стадии, метаанализов, сетевых 
метаанализов, непрямых сравнений, описывающих 
применение сравниваемых препаратов. Для  препа-
рата, содержащего комплекс тритерпенов, использо-
вали запрос: «epidermolysis bullosa», «birch triterpe-
nes» [11]. Была найдена публикация, описывающая 
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результаты исследования Kern JS, et al. применения 
комплекса тритерпенов при буллёзном эпидермоли-
зе в РКИ III стадии (2023) [9]. При поиске публика-
ций, описывающих применение препарата берема-
ген геперпавек, использовали запрос: «epidermolysis 
bullosa», «beremagene geperpavec» [11]. Была обна-
ружена единственная публикация, описывающая 
результаты исследования применения препарата 
беремаген геперпавек при  буллёзном эпидермолизе 
в РКИ III стадии [13].

Исследование Kern JS, et al. применения комплек-
са тритерпенов (2023 г.) [9] представляет собой меж-
дународное (26 стран) клиническое исследование 
III фазы с  двойным слепым, рандомизированным, 
контролируемым, параллельным дизайном. Целью 
исследования было сравнение эффективности, без-
опасности и  переносимости комплекса тритерпе-
нов и  контрольного геля у  пациентов с  буллёзным 
эпидермолизом. В  качестве препарата сравнения 
использовался контрольный гель, специально раз-
работанный для  проведения «слепого сравнения» 
и  содержащий стерильную смесь вспомогательных 
веществ, используемых в других дерматологических 
средствах для местного применения: подсолнечного 
масла, церезина / жёлтого воска и карнаубского воска. 
Исследование включало 223 пациента, из  них 7,6 % 
составляли дети до 4 лет, 38,1 % дети от 4 до 12 лет, 
24,2 % в  возрасте от  12 до  18  лет и  30,0 % старше 
18 лет. Пациенты с дистрофическим буллёзным эпи-
дермолизом составляли 87,5 %, с  пограничным  — 
11,7 %. Также были включены 2 пациента с простым 
буллёзным эпидермолизом (0,4 %). Пациенты были 
рандомизированы в соотношении 1:1 в группы, по-
лучающие комплекс тритерпенов или  контрольный 
гель. При рандомизации учитывали стратификацию 
по  типам БЭ и  размеру раневой поверхности. Пер-
вичной конечной точкой в исследовании было пол-
ное первичное закрытие раневой поверхности через 
45 дней исследования: достигнута в  41,3 % случаев 
при  применении комплекса тритерпенов и  в  28,9 % 
случаев в  группе, получавшей контрольный гель 
(ОР 1,44; 95 % ДИ 1,01‑2,05; p=0,013). Вторичной ко-
нечной точкой в исследовании было полное первич-
ное закрытие раневой поверхности через 90 дней 
исследования. Вторичная конечная точка была до-
стигнута в 50,5 % случаев при применении комплекса 
тритерпенов и  в  43,9 % случаев в  группе, получав-
шей контрольный гель (ОР 1,16; 95 % ДИ 0,88‑1,52; 
p=0,296). Нежелательные явления (НЯ) возникали 
с одинаковой частотой в группах сравнения.

Исследование Guide SV (2022 г.) [13] было двойным 
слепым рандомизированным плацебо-контролируе-

мым исследованием III фазы препарата беремаген 
геперпавек, проводившимся в  США. Исследование 
включало 31 пациента в возрасте от 6 месяцев и стар-
ше с генетически подтверждённым дистрофическим 
буллёзным эпидермолизом. Для  каждого пациента 
была выбрана пара первичных ран, которые были 
сопоставимы по размеру, расположению и внешнему 
виду. Раны в каждой паре были случайным образом 
распределены в соотношении 1:1 для еженедельного 
применения беремаген геперпавек или плацебо в те-
чение 26 недель. Первичной конечной точкой было 
полное заживление ран на  обработанных участках 
по  сравнению с  обработанными плацебо ранами 
через 6 месяцев. При  обработке беремаген гепер-
павек первичная конечная точка была достигнута 
в 67 % случаев, тогда как в группе плацебо — в 22,0 % 
случаев (абсолютное различие 46 %; 95 % ДИ 24‑68; 
p=0,002). Вторичной конечной точкой было полное 
заживление ран на обработанных участках по срав-
нению с  необработанными ранами через 3 месяца: 
достигнута в 71,0 % случаев при обработке беремаген 
геперпавек и в 20 % случаев при применении плацебо 
(абсолютное различие 51 %; 95 %ДИ 29‑73; p<0,001).

Необходимо отметить следующие ограничения 
проведения прямого сравнения препаратов бере-
маген геперпавек и  комплекс тритерпенов. Во-пер-
вых, различаются целевые популяции: беремаген 
геперпавек показан только пациентам с дистрофиче-
ским типом ВБЭ с подтверждённой мутацией, тогда 
как комплекс тритерпенов применяется при дистро-
фическом и пограничном типах. Во-вторых, в клини-
ческих исследованиях использовались разные кон-
трольные технологии: беремаген геперпавек сравни-
вали с плацебо (фактически с отсутствием терапии), 
а  комплекс тритерпенов  — с  контрольным гелем, 
обладающим самостоятельным ранозаживляющим 
действием. В-третьих, не совпадают критерии оцен-
ки эффективности: в исследовании беремагена срав-
нивали заживление двух сопоставимых ран у одного 
пациента с  оценкой процента полностью закрыв-
шихся ран, а при исследовании комплекса тритерпе-
нов оценивали разные раневые поверхности у  раз-
ных пациентов и  сопоставляли процент пациентов 
с полностью закрывшимися ранами.

Сравниваемые препараты не  имеют зарегистри-
рованных предельных отпускных цен в РФ. При рас-
чёте стоимости обоих препаратов использовалась 
информация ЕИС Закупки по данным проведенных 
закупок. Согласно данным Единого портала государ-
ственных закупок, цена упаковки комплекса тритер-
пенов составляет 1  157  373,36 руб., включая НДС 
10 % [23]. Цену упаковки препарата беремаген гепер-
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павек рассчитывали исходя из  стоимости закупки 
препарата в  РФ равной 2  686  535,00 руб., включая 

НДС 22 % [24]. Стоимость препаратов, использован-
ная при проведении расчёта, приведена в табл. 2.

Таблица 2
Стоимость сравниваемых препаратов, использованная в анализе

Table 2
Стоимость сравниваемых препаратов, использованная в анализе

Препарат Упаковка Цена без НДС, руб. Цена с НДС, руб.

Комплекс тритерпенов (Фильзувес®) 10 % гель, 25 мл, № 30 1  052  157,6 1  157  373,36 **

Беремаген геперпавек (Виджувек*) 1 мл, № 1 2  202  077,87 2  686  535,00***

Примечания: * — русскоязычная транскрипция (мнение автора); ** — НДС 10 %; *** — НДС 22 %.
Notes: * — Russian-language transcription (author’s opinion); ** — VAT 10 %; *** — VAT 22 %.

Поскольку использованный контрольный гель 
не выпускается в виде лекарственного средства, за-
траты на  применение контрольных режимов тера-
пии не учитывали, за исключением затрат на перевя-
зочные средства.

При  оценке влияния на  бюджет в  соответствии 
со сроком бюджетного планирования временной го-
ризонт составил 3 года. Ключевым этапом этого ана-
лиза является определение целевой популяции и её 
размера. С этой целью использовали данные статьи 
Мурашкина Н. Н. и соавт. (2024 г.) [14], согласно ко-
торым в РФ на 1 января 2024 г. насчитывался 261 ре-
бёнок с дистрофическим ВБЭ и 31 ребёнок с погра-
ничным ВБЭ. При  этом распределение по  возраст-
ным группам было следующим:

до 1 года — 6 и 14 пациентов соответственно;
от 1 года до 3 лет — 30 и 1 пациент;
от 3 до 6 лет — 58 и 5 пациентов;
от 6 до 11 лет — 78 и 6 пациентов;
от 11 до 17 лет включительно — 89 и 5 пациентов.
Исходя из этого распределения было смоделиро-

вано распределение пациентов по годам со следую-
щими допущениями:
•	 в  каждой возрастной группе пациенты по  годам 

распределяются равномерно;
•	 ежегодно рождается 15 детей с  дистрофическим 

ВБЭ и 5 детей с пограничным ВБЭ;
•	 при дистрофическом ВБЭ летальность составля-

ет 2 человека в год. При проведении анализа учи-
тывали по 1 летальному случаю у детей в возрасте 
6 и 13 лет ежегодно;

•	 при пограничном ВБЭ летальность в первый год 
превышает 90 %.

Анализ проводили для  3‑летнего периода. Рас-
пределение пациентов по  возрастным группам 
в рамках горизонта анализа с учётом базового уров-
ня на 2024 г. приведено в табл. 3 и 4.

Таблица 3
Распределение пациентов с дистрофическим 

врождённым буллёзным эпидермолизом  
по возрасту в рамках горизонта исследования

Table 3
Age distribution of patients with dystrophic congenital 

epidermolysis bullosa within the study period

Возраст
Исходные 
значения 
(2024 г.) 

Год 1 Год 2 Год 3

До 1 года 6 15 15 15

От 1 до 2 лет 15 15 15 15

От 2 до 3 лет 15 6 15 15

От 3 до 4 лет 19 15 6 15

От 4 до 5 лет 19 15 15 6

От 5 до 6 лет 20 11 15 15

От 6 до 7 лет 16 18 0 14

От 7 до 8 лет 15 19 18 0

От 8 до 9 лет 16 16 19 18

От 9 до 10 лет 15 15 16 19

От 10 до 11 лет 16 16 15 16

От 11 до 12 лет 13 15 16 15

От 12 до 13 лет 13 16 15 16

От 13 до 14 лет 12 12 15 14

От 14 до 15 лет 13 12 12 15

От 15 до 16 лет 13 12 12 12

От 16 до 17 лет 12 13 12 12

От 17 до 18 лет 13 13 13 12

Суммарно 261 262 262 262
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Таблица 4
Распределение пациентов с пограничным врождённым буллёзным эпидермолизом  

по возрасту в рамках горизонта исследования
Table 4

Age distribution of patients with borderline congenital epidermolysis bullosa within the study period

Возраст
Исходные 
значения 
(2024 г.) 

Год 1 Год 2 Год 3

До 1 года 14 5 5 5

От 1 до 2 лет 1 1 1 1

От 2 до 3 лет 0 2 0 1

От 3 до 4 лет 2 1 2 0

От 4 до 5 лет 2 0 1 2

От 5 до 6 лет 1 1 0 1

От 6 до 7 лет 1 2 1 0

От 7 до 8 лет 1 1 2 1

От 8 до 9 лет 1 1 1 2

От 9 до 10 лет 1 1 1 1

Возраст
Исходные 
значения 
(2024 г.) 

Год 1 Год 2 Год 3

От 10 до 11 лет 2 1 1 1

От 11 до 12 лет 1 1 1 1

От 12 до 13 лет 1 2 1 1

От 13 до 14 лет 0 1 2 1

От 14 до 15 лет 1 1 1 2

От 15 до 16 лет 1 0 1 1

От 16 до 17 лет 0 1 0 1

От 17 до 18 лет 1 1 1 0

Суммарно 31 23 22 22

В соответствии с инструкциями по медицинско-
му применению сравниваемых препаратов в целевую 
популяцию препарата беремаген геперпавек входят 
только пациенты с дистрофическим ВБЭ: по 262 па-
циента в  1‑й, 2‑й и  3‑й годы. Целевая популяция 
для  комплекса тритерпенов включает пациентов 
как с дистрофической, так и с пограничной форма-
ми: 285 пациентов в 1‑й год и по 284 пациента во 2‑й 
и 3‑й годы анализа.

При расчёте затрат в анализе влияния на бюджет 
учитывали прямые лекарственные затраты на приме-
нение сравниваемых препаратов и затраты на перевя-

зочные средства, поскольку их стоимость также воз-
мещается за счёт средств соответствующих бюджетов. 
Поскольку в описанных клинических исследованиях 
общая площадь поражения у  пациентов неизвестна, 
оценить затраты на применение перевязочного мате-
риала не представляется возможным. Исходя из этого 
было сделано допущение по  потребности в  перевя-
зочных средствах в течение 1 мес. (табл. 5). Поскольку 
размер повязки Mepilex® и  Mepitel® зависит от  пло-
щади поражения, при расчёте средневзвешенных за-
трат на перевязочные средства использовали среднее 
значение стоимости перечисленных повязок.

Таблица 5
Перевязочные средства, включённые в анализ

Table 5
Dressings included in the analysis

Препарат или медицинское изделие, 
используемое для перевязки

Цена, 
руб.

Цена с НДС, 
руб.

Потребность в мес., 
шт.

Затраты  
за 1 мес., руб.

Хлоргексидин 100 мл, фл. 10,08 11,09 30 332,7

Декспантенол мазь 5 %, 100 г, туб 650 715,00 3 2  145

Mepilex Lite 20×50 см 7270 7997,00 8 63  976

Mepilex Lite 15×15 см 1546 1700,60 8 13  604,8

Mepilex Transfer 15×20 см 3637 4000,70 8 32  005,6

Mepilex Transfer 20×50 см 6170 6787,00 8 54  296

Mepitel 20×30 см 2864 3150,40 8 25  203,2
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Препарат или медицинское изделие, 
используемое для перевязки

Цена, 
руб.

Цена с НДС, 
руб.

Потребность в мес., 
шт.

Затраты  
за 1 мес., руб.

Mepitel 10×18 см 2273 2500,30 8 20  002,4

Бинт трубчатый эластичный 19,58 21,54 8 172,3

Бинт марлевый 23,6 25,96 12 311,52

Средневзвешенные затраты за месяц, руб. 37  809,52

Результаты / Results
Результаты анализа влияния на бюджет приведе-

ны в табл. 6‑8.
Полученные данные показывают, что  примене-

ние комплекса тритерпенов для лечения 284‑285 па-
циентов с ВБЭ позволит сэкономить 99,2 млрд руб. 
за  3  года, чем  использование препарата беремаген 
геперпавек для  лечения 262 пациентов. Таким об-
разом, затраты сократятся в  14,5 раза, причём те-
рапию получат дополнительно 8,4‑8,8 % пациентов, 
поскольку целевая популяция для применения ком-

плекса тритерпенов шире, чем для препарата бере-
маген геперпавек. Следует отметить, что сценарий 
100 % замены одного препарата другим практически 
никогда не реализуется. В связи с этим в табл. 9‑10 
приведены результаты оценки изменения нагруз-
ки на бюджет в случае, если в первый год 10 % па-
циентов с  дистрофическим ВБЭ получат комплекс 
тритерпенов, во  второй год  — 20 % и  в  3‑й  год  — 
30 % пациентов. Пациенты с  пограничным БЭ, 
как  и  в  базовом сценарии, получали только ком-
плекс тритерпенов.

Таблица 6
Анализ влияния на бюджет при лечении повреждений кожи у пациентов с дистрофическим буллёзным 

эпидермолизом с мутацией (мутациями) в гене альфа-1‑цепи коллагена VII типа при применении препарата 
беремаген геперпавек (текущая практика)

Table 6
Budget impact analysis for the treatment of skin lesions in patients with dystrophic epidermolysis bullosa  

with mutation (s) in the alpha-1‑chain gene of type VII collagen using beremagene geperpavec (current practice)

Период Беремаген геперпавек, 
млн руб.

Средства для перевязки, 
млн руб.

Суммарно,  
млн руб.

Число пациентов, 
чел.

Год 1 35  526,26 0,45 35  526,71 262

Год 2 35  526,26 0,45 35  526,71 262

Год 3 35  526,26 0,45 35  526,71 262

Суммарно 
за 3 года 106  578,77 1,36 106  580,13 -

Таблица 7
Анализ влияния на бюджет при лечении повреждений кожи у пациентов с дистрофическим и пограничным 

буллёзным эпидермолизом комплексом тритерпенов (рассматриваемая практика)
Table 7

Budget impact analysis of the treatment of skin lesions in patients with dystrophic and borderline epidermolysis bullosa 
using a triterpene complex (practice under review)

Период Комплекс тритерпенов, 
млн руб.

Средства для перевязки, 
млн руб.

Суммарно,  
млн руб.

Число пациентов, 
чел.

Год 1 2  447,61 0,45 2  448,07 285

Год 2 2  437,89 0,45 2  438,34 284

Год 3 2  466,59 0,45 2  467,05 284

Суммарно 
за 3 года 7  352,10 1,36 7  353,46 -
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Таблица 8
Разница в нагрузке на бюджет при применении сравниваемых препаратов  

для лечения пациентов с врождённым буллёзным эпидермолизом
Table 8

Difference in budget burden when using comparable drugs for the treatment  
of patients with congenital epidermolysis bullosa

Период
Текущая практика 

(беремаген геперпавек), 
млн руб.

Рассматриваемая 
практика  

(комплекс тритерпенов),  
млн руб.

Разница в нагрузке 
на бюджет при применении 

комплекса тритерпенов 
в сравнении с препаратом 

беремаген геперпавек

Дополнительное 
число пациентов, 
обеспечиваемых 

комплексом 
тритерпенов, чел.

млн руб. %

Год 1 35  526,71 2  448,07 –33  078,64 –93,1 +23

Год 2 35  526,71 2  438,34 –33  088,36 –93,1 +22

Год 3 35  526,71 2  467,05 –33  059,66 –93,1 +22

Суммарно 
за 3 года 106  580,13 7  353,46 –99  226,67 –93,1 -

Таблица 9
Распределение пациентов по сравниваемым препаратам при увеличении доли применения комплекса 

тритерпенов среди пациентов с дистрофическим врождённым буллёзным эпидермолизом ежегодно на 10 %
Table 9

Distribution of patients by compared drugs with an annual increase of 10 % in the proportion of use  
of the triterpene complex among patients with dystrophic congenital epidermolysis bullosa

Период Текущая практика Рассматриваемая практика Дополнительное число пациентов, 
обеспечиваемых комплексом тритерпенов

Комплекс 
тритерпенов

Беремаген 
геперпавек

Комплекс 
тритерпенов

Беремаген 
геперпавек

Год 1 0 262 50 235 +23

Год 2 0 262 75 209 +22

Год 3 0 262 101 183 +22

Таблица 10
Разница в нагрузке на бюджет при применении сравниваемых препаратов для лечения пациентов  

с врождённым буллёзным эпидермолизом при увеличении доли применения комплекса тритерпенов  
среди пациентов с дистрофическим врождённым буллёзным эпидермолизом ежегодно на 10 %

Table 10
Difference in budget burden when using comparable drugs for the treatment of patients with congenital  

epidermolysis bullosa with an annual increase in the use of a triterpene complex among patients with  
dystrophic congenital epidermolysis bullosa by 10 %

Период
Текущая практика  
(только беремаген 

геперпавек), млн руб.

Рассматриваемая практика 
(беремаген геперпавек + 

комплекс тритерпенов), млн руб.

Разница в нагрузке на бюджет 
при рассматриваемой практике 

в сравнении с текущей практикой терапии

млн руб. %

Год 1 35  526,71 33  270,85 —  2  255,86 –6,3

Год 2 35  526,71 29  859,50 —  5  667,21 –16,0

Год 3 35  526,71 26  470,37 —  9  056,34 –25,5

Суммарно 
за 3 года 106  580,13 89  600,71 —  16  979,42 –15,9
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Как видно из приведённых данных, обеспечение 
10 %, 20 % и  30 % пациентов с  дистрофическим бул-
лёзным эпидермолизом в  первый, второй и  третий 
годы соответственно комплексом тритерпенов по-
зволит снизить нагрузку на бюджет по годам на 2,25, 
5,66 и 9,05 млрд рублей.

Анализ чувствительности / Sensitivity analysis
Анализ чувствительности показал, что  в  базо-

вом сценарии (полная замена) применение комплек-
са тритерпенов позволяет снизить нагрузку на бюд-
жет на  3‑летнем горизонте даже при  односторон-
нем увеличении цены на  этот препарат на  1330 % 
(в  14,3  раза). При  разнонаправленном изменении 
цен на  оба препарата сравнения результаты ана-
лиза влияния на  бюджет устойчивы при  одновре-
менном повышении цены на  комплекс тритерпе-
нов и  уменьшении цены на  беремаген геперпавек 
на  87 %. При  постепенном увеличении доли паци-
ентов на препарате комплекс тритерпенов по годам 
10 %, 20 %, 30 %, результаты анализа устойчивы к од-
ностороннему повышению цены на  комплекс три-
терпенов на 800 % (в 9 раз), или при одновременном 
разностороннем изменении цены на оба препарата 
на 80 %.

Обсуждение / Discussion
В настоящее время в РФ лечение детей с буллёз-

ным эпидермолизом инновационными средствами 
обеспечивается преимущественно за  счёт средств 

Фонда «Круг добра» [15], деятельность которого 
направлена на обеспечение эффективной терапией 
детей с тяжёлыми, жизнеугрожающими и хрониче-
скими заболеваниями, включая редкие (орфанные) 
заболевания, а также за счёт средств регионального 
бюджета.

Анализ влияния на  бюджет показал 14,5‑крат-
ное снижение затрат при  применении препарата 
комплекса тритерпенов в  сравнении с  препаратом 
беремаген геперпавек. Безусловно, полная замена 
одного препарата другим крайне маловероятна, од-
нако применение комплекса тритерпенов даже у ча-
сти пациентов с  дистрофическим типом заболева-
ния (10‑30 %) позволит снизить нагрузку на бюджет 
на несколько миллиардов рублей. Кроме того, следу-
ет отметить, что для пациентов с пограничным ВБЭ 
комплекс тритерпенов является безальтернативным 
вариантом терапии повреждений кожного покрова. 
Использование подходов рациональной фармако-
терапии при  назначении лечения пациентам с  ВБЭ 
позволит значимо сократить нагрузку на  бюджет 
при обеспечении пациентов высокоэффективной те-
рапией.

Таким образом, новый препарат Фильзувес®, со-
держащий комплекс тритерпенов, учитывая его 
высокий профиль эффективности и  кратно более 
низкие затраты на применение, является фармакоэ-
кономически обоснованным выбором при специфи-
ческой ранозаживляющей терапии дистрофического 
и пограничного ВБЭ в РФ.
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