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привели к выздоровлению пациентки и стой-
кой ремиссии.  

Выводы. Инфекционно-аллергическая 
форма МЭЭ может протекать со скудными 
клиническими проявлениями, без признаков 

интоксикационного синдрома, что затрудняет 
диагностику заболевания и не позволяет 
назначить правильную патогенетическую 
терапию (антибиотики). 
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Врожденный буллезный эпидермолиз 
(ВБЭ) (синонимы: болезнь Кебнера, механо-
буллезная болезнь Гольдшейдера, наслед-
ственная пузырчатка Брока, буллезный 
наследственный кератолиз Терека, pemphigus 
traumaticus, bullosis mechanica hereditaria, 
acantolisis bullosa, acanthokeratolisis bullosa) – 
неоднородная по клиническим проявлениям 
и генетически группа наследственных забо-
леваний кожи и слизистых оболочек, которая 
характеризуется появлением пузырей после 
даже незначительного механического воз-
действия на кожу, а при некоторых формах –
спонтанно.  

Впервые ВБЭ был описан F. Hebra как 
наследственный дерматоз, затем в 1886 году 
H. Kobner предложил называть данный дер-
матоз «наследственный буллезный эпидер-
молиз» [3].  

В настоящее время в России частота 
встречаемости ВБЭ составляет 1:50 000–
1:300 000, формы с легким течением встре-
чаются с частотой 1:50 000 родов, более тя-
желые формы – 1:500 000, а прогнозируемое 

ежегодное количество случаев 14–34 на          
1,7 млн новорожденных [6, 7]. 

Этиология и патогенез ВБЭ до настоя-
щего времени малоизучены, причиной разви-
тия всех форм ВБЭ являются многочис-
ленные генные мутации в различных хро-
мосомах, в настоящее время выявлено более 
1 000 мутаций в 15 генах структурных бел-
ков кожи [9]. В результате этих мутационных 
изменений происходит активация протеиназ, 
повышение активности коллагеназы, повреж-
дение крепящих тонофиламентов и гипопла-
зия полудесмосом [2, 3, 5].  

ВБЭ – неоднородная группа, в настоя-
щее время выделено более 20 его разновид-
ностей (подтипов). В основу классификации 
положен ультраструктурный анализ повре-
ждений, проводимый с помощью электрон-
ной микроскопии [2]. Все известные формы 
разделены на три группы:  

1) эпидермолитическая, которая харак-
теризуется образованием пузырей на уровне 
эпителиоцитов базального слоя за счет  
дезинтеграции и цитолиза кератиноцитов 
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без признаков рубцевания, атрофии и обра-
зования. Клинические формы, относящиеся   
к данной группе, наследуются аутосомно-
доминантно;  

2) пограничная характеризуется образо-
ванием пузырей на уровне светлой пластин-
ки базальной мембраны из-за неполноценно-
сти полудесмосом и крепящих филаментов. 
При этом образуются подэпидермальные           
пузыри. Для данной группы характерен ауто-
сомно-рецессивный тип наследования; 

3) дермолитическая, проявляющаяся 
возникновением пузырей между пластинкой 
базальной мембраны и дермой. Пузыри обра-
зуются вследствие дерматолиза – гибели 
коллагеновых волокон в сосочковом слое 
дермы ниже lamina densa. Вследствие чего 
дистрофические формы ВБЭ, которые харак-
теризуются более глубоким поражением 
кожи, нередким вовлечением слизистых обо-
лочек с формированием рубцовых измене-
ний, с образованием милиумов, стриктур, 
мутиляций. Тип наследования в данной группе 
может быть при разных подтипах как ауто-
сомно-доминантный, так и аутосомно-
рецессивный. Доминантные формы отлича-
ются от рецессивных более мягким течением, 
редкостью поражения слизистых оболочек, 
отсутствием инвалидизирующих осложнений, 
а также более лучшим прогнозом [1].   

Клиническая картина ВБЭ характеризу-
ется появлением на коже даже после незна-
чительного механического ее раздражения, 
а при дистрофических формах порой спон-
танно, напряженных или дряблых пузырей 
с серозным, а иногда геморрагическим со-
держимым, легко вскрывающихся, особенно 
в местах наибольшего травмирования или 
растяжения кожи, с образованием эрозий. 
При простых формах пузыри, как правило, 
единичные, при дистрофических – множе-
ственные. Обострение заболевания происхо-
дит в теплое время года. С возрастом течение 
простых форм ВБЭ облегчается, иногда раз-
решаясь к пубертатному периоду, при дис-
трофических формах чаще всего заболева-
ние прогрессирует, развиваются мутиляции, 
стриктуры пищевода, уретры, присоединя-
ются осложнения со стороны внутренних 
органов (анемия, патология желудочно-
кишечного тракта, пневмония), а также вто-
ричная инфекция, что значительно снижает 
качество жизни пациентов и порой приводит 
к летальному исходу [8]. Продолжительность 

жизни при дистрофических формах состав-
ляет 20–30 лет [2].  

Диагностика ВБЭ базируется на данных 
анамнеза, клинической картины, лабора-
торных исследованиях, включающих ги-
стологическое исследование биоптата кожи 
с помощью непрямой реакции иммуно-
флюоресценции (нРИФ) и трансмиссионную 
электронную микроскопию. Однако в насто-
ящее время в Российской Федерации диагноз 
ВБЭ устанавливается только на основании 
анамнеза и клинической картины, инстру-
ментальная и лабораторная диагностика           
не применяется [7]. 

Учитывая генетическую природу заболе-
вания, лечение ВБЭ представляет порой труд-
ную задачу из-за отсутствия специфических 
методов терапии (см. табл.). Основное внима-
ние уделяется профилактике травмирования 
кожи. Целью лечения является эпителизация 
эрозивно-язвенных поражений, предотвращение 
развития вторичной инфекции и лечение сопут-
ствующих заболеваний и осложнений.  

Новорожденным детям, у которых ВБЭ 
развивается сразу после рождения, лечение 
начинают в условиях отделения интенсивной 
терапии детского стационара. Далее лечение 
осуществляется амбулаторно под наблюдени-
ем дерматолога. Необходима разработка ре-
комендаций по питанию: дифференцированное 
назначение специализированных молочных 
детских смесей, ограничение грубой пищи, 
исключение горячей и твердой пищи, употреб-
ление продуктов, богатых белком, углеводами, 
жирами, растительной клетчаткой, витами-
нами с большим количеством воды.  

При купании ребенка необходимо избе-
гать механического травмирования кожи, 
не использовать раздражающие средства           
и грубые губки. Одежда и обувь должна быть 
из мягких материалов, без грубых швов. 

Лекарственная терапия является симп-
томатической. С целью ускорения деления 
клеток кожи и, соответственно, заживления 
тканей назначают оксид цинка в зависимости 
от возраста ребенка по 0,0125–0,025 г 1–2 раза 
в день после еды 5-дневными циклами с 5-днев-
ными перерывами в течение 6 месяцев.  

Возможно применение в комплексном 
лечении ВБЭ фенитоина (дифенина) внутрь   
2 раза в день после еды детям по 8–10 мг/кг   
в сутки. В первые 3 дня принимают по 1/3 су-
точной дозы, с 4 по 6 день – 2/3, с 7 дня – 
полную дозу. 
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С целью общеукрепляющего и иммуно-
корригирующего действия назначают: вита-
мины группы В, С, Д, А, рутин, никотино-
вую кислоту, кальция пантотенат, нуклеи-
нат натрия, метилурацил, вливания плазмы, 
повторные курсы 3 мл 2 раза в неделю 

гаммаглобулина на курс 10–12 инъекций, 
препараты железа.  

При анемии на фоне простого ВБЭ 
применяют сироп алоэ с железом по 2–5 мл 
3 раза в день после еды в ¼ стакана воды 
до месяца.  

 

Название препарата 
Суточные дозы 

До года До 3 лет До 6 лет До 10 лет До 14 лет Старше 14 
лет 

Пиридоксина  
гидрохлорид детям  
в 2–3 приема  

0,01 0,25   0,05 0,08 

Тиамина хлорид  
в 1–3 приема  2–5 мг 2–5 мг 5 мг 5–10 мг 20 мг  

Цианокобаламин 
(100 мкг – 1 мл) 
внутримышечно  
1 раз в 2–3 дня  
на курс 10–15 инъек-
ций  

25 мкг 35 мкг 50 мкг 75 мкг 100 мкг  

Аскорбиновая кис-
лота в сутки после 
еды в 2–3 приема 
25–30 дней  

0,01–0,02 г 0,05 г 0,1 0,2 0,3  

Рутин 1 раз в сутки 
от 2–4 недель  
до 2 месяцев 

0,005 г 0,01 г 0,02 г 0,025 г 0,035–0,05 г 0,3–0,5 г 

Никотиновая кисло-
та 2–3 раза в сутки 0,001 г 0,002 г 0,003 г 0,005 г 0,01 г 0,02–0,05 г 

Кальция пантотенат 
2 раза в сутки,  
суточная доза для 
детей 100–400 мг 

 0,005–0,1 г 0,1–0,2 г 
0,1–0,2 г 
2–4 раза  
в сутки 

Натрия нуклеинат  
4 раза в сутки  
от 2 недель до 3 ме-
сяцев  

0,005–0,01 
г 

От 2 до 5 лет – 
0,05–0,1 г  От 8 до 14 

лет 0,2–0,3  1,0–2,0 
г/сутки 

Ретинол ацетат  1–5 капель 5–8 капель 8–12 капель 12–20 капель 20–30 ка-
пель  

Токоферола ацетат 
внутрь в 2–3 приема 
курсами по 2–3 меся-
ца с перерывами  
2–3 недели  
при дистрофическом  
ВБЭ большие дозы  
(от 1000 до 1600 ЕД) 
курсом 20–30 дней 

0,5 ч. л. 1 ч. л. 1,5 ч. л. 2 ч. л. 2–3 ч. л. 100–300 мг 

Аевит 
 

   С 8–12 лет по 1 капле  
через день месячными 
курсами с месячным  
перерывом 

1 капля  
2–3 раза  
в день  

Метилурацил   От 3 до 8 лет 250 мг  
3 раза в день 

Старше  
8 лет  
250–500 мг 
3 раза в день 

500 мг 4 раза 
в день 
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В отношении назначения системных 
ГКС в литературе имеются противоречивые 
мнения. Так, одни авторы [3, 4] считают, что 
назначение при тяжелых формах ВБЭ ГКС 
предупреждает развитие обострений, осо-
бенно у детей, страдающих летальной разно-
видностью болезни, и рекомендуют таким 
пациентам назначать преднизолон до 40–60 мг 
в сутки, а после улучшения состояния дозу 
препарата постепенно снижать вплоть до 
полной его отмены с одновременным приме-
нением анаболических стероидов, антибак-
териальных препаратов широкого спектра 
действия, инфузионной терапии, вливаний 
альбумина, плазмы. При последующих 
обострениях тяжелых форм ВБЭ, по мнению 
данного автора, целесообразны лишь короткие 
курсы ГКС из расчета, в пересчете на предни-
золон, 1–2 мг/кг внутрь в течение 10–15 дней 
с последующим постепенным снижением дозы 
вплоть до полной отмены препарата. Другие 
авторы считают, что использование систем-
ных ГКС при приобретенном врожденном БЭ 
малоэффективно и опасно в отношении 
осложнений лечения, а вот сочетание топи-
ческих стероидов и витаминов А и Е 2 раза          
в год и чаще по 30-дневному курсу оказывает 
хороший клинический эффект [7]. Третьи ука-
зывают на то, что применение ГКС как внутрь, 
так и наружно не только не препятствует обра-
зованию пузырей на коже и не способствует 
заживлению, но и усиливает формирование 
рубцов [1].  

Показано также назначение синтетиче-
ских ретиноидов (тигазона) из расчета 1 мг/кг 
массы тела в сутки 3 раза в день во время 
еды равными частями, после достижения эф-
фекта, обычно через неделю, эту дозу сохра-
няют в течение 2–3 недель, постепенно сни-
жая до 0,3–0,5 мг /кг.   

Местное лечение направлено на профи-
лактику вторичного инфицирования и уско-
рение процессов пролиферации. Применяют 
1–2%-е растворы анилиновых красителей (фу-
карцин, бриллиантовый зеленый, метиленовый 
синий), антисептики: октинисепт, 1%-й раствор 
нитрата серебра, хлоргексидина биглюконат 
0,05, 0,1, 0,5%-е водные растворы, нитрофу-
рал 0,02%-й раствор; эпителизирующие сред-
ства: вулнузан, 5%-й линимент дибунола, лини-
мент алоэ, солкосерил, актовегин, Д-пантенол, 
ретинол, бепантен, 3–5%-ю дерматоловую 

мазь, мази с витамином А (радевит, редецил, 
видестим). Целесообразно применять пропосол, 
олазоль, левовинизоль, тетралезоль, винизоль 
1–3 раза  в день. При присоединении вторичной 
инфекции назначают топические антибакте-
риальные средства (мупироцин 3 раза в день          
7 дней, бацитрацин + неомицин 2 раза в сутки 
10–17 дней, фузидат натрия + метилурацил  
2 раза в день 10–14 дней). После обработки 
эрозий и язв накладывают первичные (кон-
тактные) и вторичные (фиксирующие) повязки. 
Первичные повязки применяют при длитель-
ном существовании эрозий и язв более 1 ме-
сяца. Используются гидрогелевая повязка 
без самоклеющейся основы гидроактивная 
мазевая повязка, гидроколлоидная повязка,  
а также коллагеновые пористые покрытия. 
Гидрогелевые повязки меняют ежедневно 
либо по мере высыхания, остальные виды 
неадгезивных повязок – каждые 3–4 дня, при 
наличии избыточного отделяемого с поверх-
ности эрозий и язв – ежедневно [9].  

При присоединении вторичной инфек-
ции назначают повязки, содержащие серебро 
(антимикробная гидроальгинатная повязка, 
липидо-коллоидное контактное покрытие          
с сульфадиазином серебра, липидоколлоид-
ная повязка на полимерной сетчатой основе  
с ионами серебра, серебросодержащая повязка 
с антибактериальными свойствами, стериль-
ное формоустойчивое гидрогелевое антибакте-
риальное покрытие, повязка антимикробная 
мягкая силиконовая, средства перевязочные 
защитно-покровные на основе технологии   
с серебром), хлоргексидин (повязка атравма-
тическая антимикробная стерильная с хлор-
гексидином, парафинизированная марлевая 
повязка с 0,5%-м раствором хлоргексидина 
ацетата), а также антибактериальные сред-
ства (мазевая атравматическая с восковым 
покрытием, стерильная с мазью на основе 
гидроксиметилхиноксалиндиоксида 5%-го,  
мазевая атравматическая с восковым покры-
тием). Для фиксации первичных повязок ис-
пользуются самофиксирующиеся, фиксиру-
ющие, трубчатые фиксирующие, эластичные 
трубчатые бинты или нательное белье [9]. Если           
повязки прилипают для их снятия используется 
очиститель для кожи в форме спрея.  

Необходимо применять ожиряющие               
и смягчающие и увлажняющие средства, 
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чтобы кожа была более эластичной и менее 
подверженной механическим раздражениям.  

Хороший эффект оказывают общие ле-
чебные ванны с раствором калия перманга-
ната с отварами дубовой коры, ромашки, че-
реды, зверобоя, с добавлением оливкового 
масла, УФО в субэритемных дозах.  

В процессе лечения и диспансерного 
наблюдения необходимо проводить контроль 

за состоянием крови с целью своевременного 
выявления и лечения анемии.  

Дети, страдающие ВБЭ, подлежат дис-
пансерному наблюдению дерматолога, педи-
атра, окулиста, гастроэнтеролога, уролога, 
гинеколога, ортопеда, а при обострениях 
должны периодически получать комплексное 
стационарное лечение. 
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