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Буллезный эпидермолиз — врожденное заболевание, характеризующееся ранимостью кожи в связи с образовани‑
ем пузырей и эрозий на коже и слизистых оболочках, что затрудняет у ребенка естественный прием пищи. Остается 
актуальной проблема обеспечения необходимыми нутриентами детей с этим тяжелым заболеванием. В статье по‑
казан собственный клинический опыт использования современных смесей для энтерального питания у ребенка 
с буллезным эпидермолизом. Продемонстрирована эффективность смесей для энтерального питания. Учитывая 
кожные проявления, а  также возможность инфицирования катетера при длительном парентеральном питании 
у детей с буллезным эпидермолизом, методом выбора для таких пациентов являются современные смеси для энте‑
рального питания.

Ключевые слова: ожоги, буллезный эпидермолиз, парентеральное питание, энтеральное питание, иммунопита-
ние, гиперкатаболическая реакция, дети, хирургические операции.

Обоснование
Термин «буллезный эпидермолиз» впервые был 

использован в 1886 г. немецким дерматологом Ген‑
рихом Кёбнером, хотя случаи, схожие с  данным 
диагнозом, описывались и  до  него [1–4]. В  1962  г.  
Пирсоном была разработана первая схема клас‑
сификации буллезного эпидермолиза, основанная 
на  применении трансмиссионной электронной 
микроскопии [5–8]. Были выделены 3  основных 
типа  — эпидермолитический, люцидолический 
и дермолитический, исходя из уровня образования 
пузырей на ультраструктурном уровне. В 1980‑х го‑
дах была разработана техника иммунофлюорес‑
центного исследования образцов кожи, расши‑
ренная впоследствии иммуногистологическими 
методами (иммуногистохимией и  иммунофлюо‑
ресценцией). С  1990‑х годов почти для каждого 
подтипа буллезного эпидермолиза были определе‑

ны мутации в конкретных генах структурных бел‑
ков кожи, которые изменяются при данной пато‑
логии [4–8]. Наследуется буллезный эпидермолиз 
как по  аутосомно‑доминантному, так и  аутосом‑
но‑рецессивному типу. Частота встречаемости раз‑
личных типов буллезного эпидермолиза варьирует 
от 1:30 000 до 1:1 000 000 и также зависит от попу‑
ляции. Заболевание является результатом мутаций 
более чем в 10 генах, кодирующих белки, располо‑
женные в различных слоях кожи [1–3].

Основным в  лечении буллезного эпидермолиза 
является уход за ранами с целью их быстрого зажив‑
ления и эпителизации кожных покровов. Основная 
задача — не допустить разрастания размеров пузы‑
ря и  сохранить его покрышку для профилактики 
эрозий и лучшего заживления раны.

Большую проблему представляет организация 
обеспечения необходимыми нутриентами и калори‑
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Bullous epidermolysis is a congenital disease characterized by skin vulnerability due to the formation of blisters and erosion 
on the skin and mucous membranes, which makes  it difficult for a child to eat naturally. The problem of providing the 
necessary nutrients to children with this serious illness remains relevant. The article shows its own clinical experience in 
the use of modern enteral nutritional mixtures in a child with epidermolysis bullosa. Given the skin manifestations, the 
possibility of  infection of the catheter for prolonged parenteral nutrition, children with bullous epidermolysis are not 
recommended for prolonged use of parenteral nutrition, so the use of modern mixtures for enteral nutrition remains the 
method of choice.
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ями пациентов с  буллезным эпидермолизом. Часто 
детям тяжело принимать пищу в естественном виде 
в связи с поражением слизистых оболочек ротоглот‑
ки и  опасностью их инфицирования, однако дли‑
тельное использование парентерального питания 
таким пациентам не  рекомендовано в  связи с  ве‑
роятностью инфицирования катетера для паренте‑
рального питания. Таким образом, методом выбора 
становятся современные смеси для энтерального 
питания.

Представляем собственный опыт ведения ребен‑
ка с буллезным эпидермолизом.

Клинический пример
О пациенте
Мальчик, 16.04.2009  года рождения, находился 

под наблюдением в 1‑м ожоговом отделении ДКБ № 9 
им.  Г. Н. Сперанского по  поводу деформации стоп 
и кистей, развившихся на фоне тяжелой формы бул‑
лезного эпидермолиза. Мальчик болен с рождения. 
Состоял на  учете у  дерматолога по  месту житель‑
ства. Родители ребенка по интернету обратились 
за помощью в клинику ДКБ № 9 им. Г. Н. Сперанско‑
го по поводу формирования у него тяжелых дефор‑
маций стоп и контрактур пальцев (рис. 1).

Рис. 1. Вид больного буллезным эпидермолизом при первой госпитализации

Примечание. Наблюдаются деформация кистей, сгибательные контрактуры пальцев.
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Обследование
Физикальная диагностика. При поступлении 

состояние ребенка стабильное, тяжелое, самочув‑
ствие удовлетворительное. Живот умеренно вздут 
(пальпация не проводилась в связи с повышенной 
травматизацией кожи), при перкуссии безболез‑
ненный; перкуторно печень и селезенка не увели‑
чены. Кожа пациента на 90% поверхности тела па‑
тологически изменена: истонченная с единичными 
подсохшими корочками без явлений воспаления. 
Отмечаются деформации конечностей; на  площа‑
ди 20–30% поверхности тела  — раны в  области 
спины, поясницы, верхних и нижних конечностей, 
ягодиц; множественные трещины анальной обла‑
сти, сфинктерит.

Инструментальная диагностика. На  рентгено‑
граммах кистей отмечался выраженный остеопороз 
всех костей, сужение суставных щелей проксималь‑
ных межфаланговых суставов 2–5‑го пальцев.

Лабораторная диагностика. Мальчику прово‑
дилось дополнительное обследование и  лечение 
с  целью улучшения общесоматического состояния. 
В анализах у ребенка при поступлении отмечены на‑
рушения белкового статуса: снижение общего белка 
до 43 г/л, гипоальбуминемия 24 г/л, анемия — гемо‑
глобин 105 г/л.

Предварительный и окончательный диагноз
Диагноз клинический: Врожденный буллезный 

эпидермолиз, тяжелая дистрофическая форма. Хро‑
ническая анемия. Белково‑энергетическая недоста‑
точность. Кахексия.

Оперативное вмешательство 
Ребенку выполнен ряд операций с  положитель‑

ными результатами.
28.07.2015. Устранение сгибательных контрактур 

2–5‑го пальцев правой кисти (рис. 2).
18.11.2015. Устранение сгибательных контрактур 

2–5‑го пальцев левой кисти и устранение межпаль‑
цевых синдактилий 1–5‑го пальцев правой кисти.

6.04.2016. Операция с  использованием пласти‑
ки свободным кожным трансплантатом с  хороши‑
ми результатами: форма правой стопы нормальная 
(рис. 3).

Лечение
Больному проводилась следующая терапия: ги‑

поаллергенный стол; энтеросгель по 1 чайной ложке 
2 раза в день. После операции — антибиотикотера‑
пия, карнитин 500  мг внутривенно капельно в  те‑
чение 5 дней. Дополнительно использовалось энте‑
ральное питание смесью Суппортан в виде напитка 

по 200 мл 4 раза в день (состав: энергетическая плот‑
ность — 1,5 ккал/мл; осмолярность — 340 мОсм/л; 
соотношение омега‑6/омега‑3  — 1,5/1, пищевые 
волокна  — 1,2  г/100  мл). Выбор данной смеси был 
обу словлен следующими факторами: высокое содер‑
жание белка, высокое содержание омега‑3 жирных 
кислот, наличие в смеси среднецепочечных тригли‑
церидов, сниженное содержание углеводов.

В анализах крови отмечено повышение гемогло‑
бина до  127  г/л. В  биохимическом анализе крови: 
улучшение белкового статуса с повышением общего 
белка до 73 г/л, альбумина до 30 г/л, преальбумина 
до 120 мг/л, а также снижение воспалительного от‑
вета — уменьшение уровня С‑реактивного протеина 
в 9,1 раз (табл.).

На фоне проводимого общего лечения отмеча‑
лось быстрое заживление ран на туловище (остался 
1% ран на туловище из‑за расчесов).

Прибавка в весе за 21 день составила 1500 г.
Учитывая положительную динамику общего со‑

стояния ребенка, прибавку веса, улучшение белко‑
вого статуса и успех хирургического лечения, можно 
сделать предположение, что использование в терапии 
ребенка с буллезным эпидермолизом положительную 
роль сыграло высокобелковое иммунопитание.

Обсуждение
Иммунопитание с  использованием специфиче‑

ских нутриентов, вероятно, влияет на  иммунный 
ответ организма. Опубликованные данные экспери‑

Рис. 2. Результаты операции по устранению 
сгибательных контрактур 2−5-го пальцев правой кисти 
у больного буллезным эпидермолизом

До операции

После  операции
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ментальных и клинических исследований [3–5] сви‑
детельствуют, что введение омега‑3 жирных кислот 
непосредственно после повреждения (операций) 
препятствует увеличению проницаемости кишеч‑
ной стенки и  транслокации бактерий и  токсинов 
из просвета кишки в портальный и системный кро‑
воток, что, в конечном итоге, предотвращает разви‑
тие инфекционных осложнений, сепсиса и синдрома 
полиорганной недостаточности.

Заключение
Таким образом, полученные предварительные 

результаты определяют следующие ключевые по‑
ложения: дополнительное использование совре‑
менного иммунопитания у  пациентов с  буллезным 
эпидермолизом восстанавливает показатели белко‑
вого обмена в наиболее ранние сроки после хирур‑
гического вмешательства; активное использование 
современных смесей в  программе питания детей 

Таблица. Биохимическое исследование крови

Показатель 22.03.2018 02.04.2018

Общий белок, г/л 43 73

Альбумин, г/л 24 30

Преальбумин, мг/л 80 120

Трансферрин, г/л 1,62 2,39

Мочевина, ммоль/л 3,2 3,4

Креатинин, мкмоль/л 34,53 31,85

С‑реактивный белок, мг/л 34,7 3,8

Рис. 3. Результаты операции по устранению деформации правой стопы у больного буллезным эпидермолизом 

Примечание. АДП — аутодермопластика.

До операции

Через 1 нед после операции

Деформация устранена

Через 2 нед после операции

Выполнена АДП 

Через 2 года после операции
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с  буллезным эпидермолизом позволяет оптимизи‑
ровать качество лечения пациентов с хирургической 
патологией. Для получения репрезентативных дан‑
ных у этой категории больных требуются дополни‑
тельные  исследования.
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