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Резюме. Врожденный буллезный эпидермолиз – группа редких (орфанных) заболеваний, характеризующихся нарушением 
межклеточных связей в эпидермисе или эпидермально-дермальном соединении и приводящих к образованию пузырей 
на коже и/или слизистых оболочках даже при незначительном их травмировании. Помимо нарушения целостности кожи 
и необходимости ухода за ней, у пациентов с данным диагнозом наблюдается поражение желудочно-кишечного тракта, 
в связи с чем особого внимания требует вопрос питания детей с врожденным буллезным эпидермолизом. Наличие множе-
ственных незаживающих эрозий и больших трансдермальных потерь белка, серозной жидкости, иногда и крови, а также 
увеличение теплоотдачи повышают потребность пациентов с врожденным буллезным эпидермолизом в энергии и макрону-
триентах. Суточная энергетическая потребность соответствует 115-150% возрастной нормы потребления, а при выраженных 
эрозиях становится еще больше. Потребность в белке составляет 115-200% возрастной нормы, в жидкости — 150-200 мл/кг. 
Также пациенты с врожденным буллезным эпидермолизом нуждаются в восполнении ω-3 жирных кислот, дополнитель-
ных дотациях микроэлементов (цинк, железо и др.) и витаминов (D, C, A, B12, B6 и др.). Крайне важен подбор смеси детям 
с врожденным буллезным эпидермолизом. Потеря кожей и слизистыми оболочками барьерных свойств обусловливает 
избыточное поступление антигенов, в том числе аллергенов. Нарушение барьеров может стать причиной сенсибилизации 
к белкам коровьего молока с последующим развитием клинически значимой аллергии. В связи с этим в качестве базового 
питания должны применяться аминокислотные смеси, которые обеспечивают усвоение питательных веществ в условиях 
значительного угнетения переваривающей и всасывающей способности пищеварительного тракта, а также сводят к мини-
муму антигенную нагрузку. Дети с врожденным буллезным эпидермолизом требуют постоянного контроля и оценки состо-
яния питания с максимально ранним этапом начала адекватной нутритивной поддержки. Эффективная поддерживающая 
терапия и нутритивная коррекция позволяют улучшить качество жизни пациентов и компенсировать потери жизненно 
важных макро- и микронутриентов.
Ключевые слова: врожденный буллезный эпидермолиз, аминокислотные смеси, аллергия к белкам коровьего молока, дети, 
энтеральное питание, специализированные продукты. 
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В рожденный буллезный эпидермолиз (ВБЭ) – группа 
редких (орфанных) заболеваний, которая характе-
ризуется нарушением межклеточных связей в эпи-
дермисе или эпидермально-дермальном соединении, 

что приводит к образованию пузырей на коже и/или слизи-
стых оболочках даже при незначительном их травмировании 
[1]. Дебют ВБЭ часто приходится на неонатальный период или 
первые месяцы жизни. Для заболевания характерно непре-
рывное прогрессирующее течение с частыми обострениями. 

Клинически и генетически ВБЭ очень гетерогенен и под-
разделяется на четыре основных типа в зависимости от слоя 
кожи, в котором образуются пузыри: 
● простой буллезный эпидермолиз (внутриэпидермаль-

ный);
● буллезный эпидермолиз на месте соединения (в пределах 

прозрачной пластинки базальной мембраны);
● дистрофический буллезный эпидермолиз (ниже базаль-

ной мембраны);
● буллезный эпидермолиз Киндлера (смешанная картина 

расщепления кожи) [2].
В основе клинических проявлений буллезного эпидермо-

лиза лежит молекулярный дефект, приводящий к нарушению 

синтеза коллагена VII типа. Некоторые формы буллезного эпи-
дермолиза характеризуются полным отсутствием экспрессии 
гена, ответственного за синтез этого белка, что ведет к более 
тяжелым клиническим проявлениям [1]. В настоящее время 
в 20 генах структурных белков кожи выявлено более 1000 мута-
ций, способных приводить к развитию различных клинических 
типов ВБЭ. Для дистрофических форм заболевания характерно 
появление пузырей и/или эрозий на коже и слизистых обо-
лочках. Эпителизация эрозивных дефектов при различных 
формах дистрофического ВБЭ происходит с формированием 
рубцовой ткани (чаще атрофической) и милиумов. К специфи-
ческим признакам тяжело протекающих клинических форм 
заболевания относятся контрактуры, псевдосиндактилии 
и отсутствие ногтей [2]. При оценке тяжести кожного поражения 
прибегают к Бирмингемскому индексу тяжести ВБЭ (BEBS), 
который прямо пропорционально коррелирует со степенью 
поражения кожного покрова (r > 0,7) и имеет более высокие 
значения у детей с данным диагнозом.

При ВБЭ наблюдается также поражение желудочно-кишеч-
ного тракта (ЖКТ) — слизистой оболочки полости рта, глот-
ки, пищевода и прямой кишки, которое завершается рубце-
ванием с заращением во рту вестибулярных складок, утратой 
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Abstract. Congenital epidermolysis bullosa is a group of rare (orphan) diseases characterized by disruption of intercellular connections 
in the epidermis or epidermal-dermal junction and leading to the formation of blisters on the skin and/or mucous membranes even with 
minor injury. In addition to the violation of the integrity of the skin and the need to care for it, in patients with congenital epidermolysis 
bullosa, there is a lesion of the gastrointestinal tract, and therefore, the nutrition of children with congenital epidermolysis bullosa is of 
particular attention. The presence of multiple non-healing erosions and large transdermal losses of protein, serous fluid, and sometimes 
blood, as well as increased heat transfer, increase the need for energy and macronutrients in patients with congenital epidermolysis bul-
losa. Daily energy needs correspond to 115-150% of the age norms of consumption, and even more with pronounced erosion. The protein 
requirements are 115-200% of the age norm, in liquid – 150-200 ml/kg. Also, patients with congenital epidermolysis bullosa need to 
replenish ω-3 fatty acids, additional subsidies of microelements (zinc, iron, etc.) and vitamins (D, C, A, B12, B6, etc.). In case of formula 
feeding patient with BE it is extremely important to select appropriate formula. The loss of barrier properties by skin and mucous mem-
branes causes an excessive intake of antigens, incl. allergens. Violation of barriers can cause sensitization to cow's milk proteins, with the 
subsequent development of a clinically significant allergy. In this regard, amino acid formula should be used as baseline nutrition, which 
ensure the absorption of nutrients under conditions of significant inhibition of the digestive tract's digesting and absorption capacity, 
and also minimize the antigenic load. Thus, patients with congenital epidermolysis bullosa require constant monitoring and assessment 
of nutritional status, with the earliest possible initiation of adequate nutritional support. Effective maintenance therapy and nutritional 
correction can improve the quality of life of patients and compensate for the loss of vital macro- and micronutrients.
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уздечек, анкилоглоссией, эпизодами дисфагии, формирова-
нием стриктур пищевода, гастроэзофагеального рефлюкса, 
постоянными запорами [2].

Хронические запоры являются одним из составляющих 
порочного круга при ВБЭ, повышающем риск образования 
волдырей на слизистых оболочках ЖКТ, а также выраженного 
болевого синдрома. В качестве причин задержки стула могут 
выступать пузыри, образующиеся на слизистой оболочке 
полости рта, и стриктуры пищевода, так как они нарушают 
нормальный режим кормления. Другой, не менее важной 
причиной является сниженная двигательная активность 
пациентов с ВБЭ, что также приводит к уменьшению мото-
рики кишечника [10].

Из-за невозможности гигиенической обработки зубов 
(в связи с легкой ранимостью слизистой оболочки) среди 
больных с ВБЭ широко распространено кариозное поражение 
зубной ткани [2].

Лечение пациентов с ВБЭ
В настоящее время не существует этиопатогенетической 

терапии ВБЭ. Основу составляет симптоматическое лече-
ние, включающее качественный специализированный уход 
за кожей и слизистыми пациента, обезболивание и адекват-
ное питание [3].

Почему ребенок с ВБЭ нуждается в дополнительном питании
Питание в первые несколько лет жизни имеет решающее 

значение для роста и развития как здорового, так и больно-
го ребенка. Любой фактор, препятствующий адекватному 
потреблению питательных веществ в этот период, предрас-
полагает к значительному отставанию в развитии [4]. 

При ВБЭ на фоне множественных и/или длительно 
не заживающих эрозий выделяется большое количество 
серозной жидкости (иногда крови), происходят потеря и рас-
пад белка, увеличивается теплоотдача, что приводит к пре-
обладанию катаболических процессов. Присоединение вто-
ричной инфекции и хронический воспалительный процесс 
усиливают повышенную потерю белка, что, в свою очередь, 
ведет к увеличению потребности организма в макронутри-
ентах и энергии [5].

Кроме того, у детей с ВБЭ возможны эпизоды образова-
ния пузырей в кишечнике и пищеводе, что приводит к боли 
и острой дисфагии. Оральные, орофарингеальные и/или 
желудочно-кишечные осложнения (язвы, стриктуры, болез-
ненная дефекация) ограничивают поступление питательных 
веществ и/или их усвоение. При таких состояниях рекомен-
довано увеличение объема потребляемой жидкости, прием 
пищи с мягкой текстурой для профилактики травматизации 
образовавшегося дефекта, обезболивание и короткий курс 
пероральных кортикостероидов для уменьшения отека сли-
зистой оболочки [6-9].

У детей с тяжелыми формами ВБЭ наблюдаются обширные 
повреждения кожного покрова, сравнимые с ожогами, что 
приводит к высокой скорости катаболизма и анаболических 
репаративных процессов, требующих увеличения энергети-
ческой и белковой потребности.

Вследствие преобладания катаболических процессов, 
хронического воспаления и повышенных потерь макро- 
и микронутриентов у больных с ВБЭ имеются признаки бел-
ково-энергетической недостаточности различной выражен-

ности. Нутритивная поддержка является жизненно важной 
для тяжелых орфанных пациентов с буллезным эпидермо-
лизом, особенно для таких его форм, как рецессивный дис-
трофический буллезный эпидермолиз (РДБЭ).

Нутритивная поддержка пациентов с ВБЭ
Цели нутритивной поддержки при ВБЭ:
● снятие стресса, связанного с трудностями кормления;
● устранение дефицита макро- и микроэлементов (гипо-

протеинемии, дефицита цинка или селена и др.);
● помощь нормальной работе кишечника и облегчение 

болезненной дефекации;
● содействие адекватным темпам роста в соответствии 

с возрастом, полом и половым созреванием;
● поддержание оптимального иммунного статуса и эпи-

телизация ран;
● повышение мобильности и качества жизни.
Нутритивные потребности
Для восполнения потерь пациентам с ВБЭ требуется боль-

ше энергии и макронутриентов по сравнению со здоровыми 
детьми.

Суточная энергетическая потребность детей первого года 
жизни с ВБЭ составляет от 130 до 180 ккал/кг (что соответ-
ствует 115-150% возрастной нормы потребления). В некоторых 
случаях потребность в энергии может достигать 225 ккал/
кг (при выраженных эрозиях и трансдермальных потерях). 
Потребность в белке составляет 2,5-4 г/кг (115-200% возраст-
ной нормы), в жидкости — 150-200 мл/кг [15].

Пациенты с ВБЭ нуждаются в восполнении ω-3 жирных 
кислот, дополнительных дотациях микроэлементов (цинк, 
железо и др.) и витаминов (D, C, A, B12, B6 и др.).

Вскармливание детей с ВБЭ
Оптимальным питанием для новорожденных и мла-

денцев с ВБЭ является грудное вскармливание (ГВ). 
Предпочтительным вариантом считается комбинация груд-
ного материнского молока и фортификаторов.

При невозможности ГВ или плохой прибавке веса может 
потребоваться докорм адаптированной молочной смесью [14].

При организации искусственного вскармливания у детей 
с ВБЭ используется специализированный поильник, пред-
назначенный для пациентов с расщелиной губы или нёба, 
форма которого позволяет минимизировать травмирование 
десневого края, а внутренний клапан и длинная ручка – 
управлять потоком пищи, так что даже при слабом сосании 
поток молока будет достаточным.

При невозможности кормления грудью или с помощью 
соски при тяжелом состоянии пациентов с ВБЭ возможно 
осуществление кормления через гастростому.

Рет роспек т и вное исследован ие, проведен ное во 
Французском референс-центре генетических кожных заболе-
ваний (MAGEC), было направлено на оценку долгосрочного 
энтерального питания через гастростому, включая инфор-
мацию об энергии, потребности в белке, переносимости 
питания, росте и половом развитии молодых пациентов 
с ВБЭ [9]. Результаты исследования показали эффективное 
восполнение повышенной энергетической потребности 
за счет дополнительного питания через гастростому. Среднее 
потребление белка через гастростому было эквивалентно 
180% нормы потребления, а энергообеспечение составило 
129%. Устанавливать гастростому необходимо до возник-
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новения признаков недоедания и белково-энергетической 
недостаточности у пациентов с ВБЭ, чтобы обеспечить адек-
ватное физиологическое и психомоторное развитие детей [16].

Выбор смеси
При невозможности ГВ используется адаптированная 

смесь, правильный подбор которой крайне важен и напря-
мую зависит от тяжести течения заболевания. 

Известно, что каждый третий пациент с ВБЭ имеет призна-
ки аллергии к белкам коровьего молока (АБКМ), что значи-
тельно усугубляет тяжесть течения заболевания и повышает 
риск развития осложнений. По результатам исследования, 
проведенного в ФГАУ «НМИЦ здоровья детей» МЗ РФ, АБКМ 
выявлена у 32% пациентов. Потеря кожей и слизистыми 
оболочками барьерных свойств обусловливает избыточное 
поступление антигенов, в том числе аллергенов пищевого 
и непищевого происхождения. Одновременное нарушение 
и кожного, и эпителиального барьеров, которое у детей с ВБЭ 
имеет место с первых дней жизни, может стать причиной 
сенсибилизации к белкам коровьего молока с последующим 
развитием клинически значимой аллергии [17].

По результатам других исследований, проведенных в РФ, 
при оценке частоты встречаемости АБКМ выявлено, что 
у пациентов с ВБЭ высоко распространены как сенсибилиза-
ция к белкам коровьего молока, так и клинически значимая 
аллергия (73,3% всех детей с клинически значимой АБКМ). 
Такие высокие показатели сенсибилизации к белкам коровье-
го молока и АБКМ среди детей с данной формой заболевания, 
по всей видимости, связаны с обширными повреждениями 
целостности кожных покровов, их воспалением, а также 
поражением слизистой оболочки ЖКТ, что, в свою очередь, 
обусловливает избыточное поступление антигенов, в том 
числе пищевых аллергенов, и как следствие – формирование 
пищевой сенсибилизации. Аллергологическое обследование 
выявило также высокие уровни общего IgE у 50% детей с дис-
трофической формой ВБЭ [16].

Отечественные рекомендации Российского общества 
аллергологов и иммунологов и зарубежные рекомендации 
Американской Академии педиатрии (ААP), Европейского 
общества детской аллергологии и клинической иммуно-
логии (ESPACI) и Европейского общества детских гастро-
энтерологов, гепатологов и нутрициологов (ESPGHAN) 
предусматривают использование смесей на основе син-
тетических аминокислот, лишенных антигенных детер-
минант, при подтвержденной АБКМ или при синдроме 
мальабсорбции [17].

Согласно российским и международным рекомендациям, 
у пациентов с ВБЭ в качестве базового питания могут приме-
няться аминокислотные смеси (АКС; Неокейт LCP, Неокейт 
Джуниор, Нутрилон Аминокислоты Синео). Доказано, что 
адекватная и своевременная диетотерапия АКС у детей 
с буллезным эпидермолизом достоверно снижает показатели 
тяжести течения заболевания, в том числе BEBS [14, 16].

АКС (Неокейт LCP, Неокейт Дж у ниор, Ну три лон 
Аминокислоты Синео) обеспечивают усвоение питатель-
ных веществ в условиях значительного угнетения перевари-
вающей и всасывающей способности ЖКТ. Энергетическая 
ценность указанных продуктов колеблется в пределах 
0,66-0,70 ккал/мл, что при введении 1 л обеспечит ребенку 
660-700 ккал/сут [16]. Синбиотический комплекс в соста-

ве Нутрилон Аминокислоты Синео предотвращает запо-
ры, при этом дети с ВБЭ получают питательные вещества 
в необходимом количестве. Наш собственный опыт при-
менения Нутрилон Аминокислоты Синео у 8 пациентов 
с ВБЭ (подопечные фонда «Дети-бабочки») до 18 меся-
цев показывает улучшение по шкале BEBS у пациентов 
с рецессивным ВБЭ. 

На что еще обратить внимание
Помимо адекватного потребления питательных веществ 

в соответствии с возрастными потребностями, детям с ВБЭ 
предписано соблюдение увеличенного режима гидратации, 
в том числе с целью профилактики возникновения запоров. 
Новорожденные и дети грудного возраста могут допаиваться 
водой (если не требуется увеличения количества грудного 
молока или смеси в связи с возросшими энергетическими 
потребностями). У детей более старшего возраста необ-
ходимо следить за тем, чтобы питьевая вода была для них 
в постоянном доступе [13].

С целью облегчения запоров детям показано дополнитель-
ное количество пищевых волокон в виде пищевых раститель-
ных некрахмалистых полисахаридов (НПС) и лигнина [10]. 
НПС содержатся в составе некоторых специализированных 
продуктов питания.

Во время введения прикорма необходимо включение про-
дуктов, богатых клетчаткой (овсяная каша, пюре из фруктов 
и овощей и др.). Если питание ребенка осуществляется через 
гастростому, то используется лечебное питание, содержащее 
пищевые волокна [12].

Немаловажным для пациентов и их семей является пси-
хологическое сопровождение, а при необходимости – кор-
рекция поведенческих стигм. Задержка стула у ребенка 
может вызывать негативное отношение к акту дефекации 
из-за выраженного болевого синдрома, в связи с чем даже 
при нормализации стула ребенок может бояться ходить 
в туалет. В данном случае очень важна поддержка родителей, 
а также работа педиатра и психолога.

Заключение
Пациенты с ВБЭ требуют постоянного контроля и оценки 
состояния питания, а также максимально раннего этапа 
начала адекватной нутритивной поддержки. Эффективная 
поддерживающая терапия и нутритивная коррекция позво-
ляют улучшить качество жизни пациентов и компенсиро-
вать потери жизненно важных макро- и микронутриентов. 
Высокобелковая и высокоэнергетическая диета должна 
являться основой лечения пациентов с ВБЭ. Повышенная 
донация белка вместе с нарушением эпидермального 
барьера значительно увеличивает риск развития АБКМ. 
Оптимальным для новорожденных и детей первого года 
жизни является ГВ, но при невозможности его обеспече-
ния адаптированной формулой стратегией выбора являются 
АКС, особенно при формировании нутритивной поддержки 
пациентов с РДБЭ. АКС Неокейт LCD, Неокейт джуниор, 
Нутридринк АМК Синео показали свою эффективность 
в коррекции состояний, связанных с осложнениями заболе-
вания, особенно при поражениях ЖКТ и тяжелой белково-
энергетической недостаточности, функциональных запорах, 
АБКМ. Применение АКС в качестве энтерального питания 
позволяет не только компенсировать выраженное нарушение 
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нутритивного статуса у детей с ВБЭ, но и осуществлять про-
филактику сенсибилизации к белкам коровьего молока. 
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