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Врожденный буллезный эпидермолиз — генетически обусловленное заболевание, проявляющееся 
пузырными высыпаниями и эрозивно-язвенным поражением кожи и слизистых оболочек, требу-
ющее проведения наружной терапии. В обзоре литературы рассмотрены основные клинические 
проявления врожденного буллезного эпидермолиза и механизмы их развития, в соответствии 
с которыми выделены основные направления наружной терапии больных врожденным буллезным 
эпидермолизом — защита кожи от травмирования, ее увлажнение, стимуляция заживления эро-
зивно-язвенных дефектов кожи, предотвращение и борьба с инфицированием очагов поражения, 
устранение боли и зуда. Представлены лекарственные препараты, которые могут использоваться 
для наружной терапии больных врожденным буллезным эпидермолизом с учетом информации 
о доступных лекарственных формах, способах использования, возрастных ограничениях, приве-
денной в инструкциях по их медицинскому применению. Обоснована необходимость использования 
в наружной терапии больных врожденным буллезным эпидермолизом препаратов для лечения 
ран и язв, антисептиков и дезинфицирующих средств, антибиотиков и противомикробных средств, 
применяемых в дерматологии, а также средств, уменьшающих сухость кожи, интенсивность зуда 
и болевые ощущения.
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Inherited epidermolysis bullosa is a group of genetic skin disorders characterized by skin erosions, 
ulceration, skin and mucosal blistering requiring topical treatment. This review demonstrates major clinical 
manifestations of epidermolysis bullosa and its mechanisms of development. According to these features 
the main principles of topical treatment and drug therapy were developed, including physical protection 
from trauma, moisturizing, improvement of wound healing, prevention and management of infection, 
itch and pain management. Drug therapy is outlined with dosage forms, drug routes of administration, 
age restrictions indicated in the instruction for medical use for the medications that could be used in 
epidermolysis bullosa patients. The authors provide indications for clinical use of antiseptics, disinfectants, 
antibiotics, antimicrobial agents, emollient cream and drugs reducing itch and pain.
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  Врожденный буллезный эпидермолиз представ-
ляет собой группу наследственных заболеваний, в ос-
нове развития которых лежит генетический дефект 
структурных белков, обеспечивающих устойчивость 
кожи и  слизистых оболочек к  механическим воздей-
ствиям. В коже эти белки располагаются в цитоплазме 
и клеточной стенке кератиноцитов, в светлой и плотной 
пластинке дермо-эпидермального соединения. Их  по-
следовательное связывание друг с другом обеспечива-
ет прочное соединение эпидермиса, представляющего 
собой эпителиальную ткань, и  дермы, основу которой 
составляет соединительная ткань.

Мутации генов, кодирующих белки, ассоциирован-
ные с развитием врожденного буллезного эпидермолиза, 
могут иметь различные неблагоприятные последствия. 
Вследствие патогенных мутаций возможны синтез не-
функционального белка, синтез белка с  сохраненной 
функцией, но  чрезмерно быстро подвергающегося про-
теолитическому распаду, уменьшение продукции бел-
ка, вплоть до  его полного отсутствия. Все это приво-
дит к  ослаблению связи между эпидермисом и  дермой 
и уменьшению устойчивости кожи и слизистых оболочек 
к механическим воздействиям. Даже незначительная ме-
ханическая травма может вызвать у  больного врожден-
ным буллезным эпидермолизом расщепление эпидер-
миса и дермы на уровне расположения мутантного белка 
в коже. В зависимости от уровня расщепления выделяют 
4 типа врожденного буллезного эпидермолиза — простой, 
пограничный, дистрофический и синдром Киндлера [1].

Простой врожденный буллезный эпидермолиз ха-
рактеризуется расщеплением и  формированием поло-
стей на уровне базального слоя эпидермиса. Наиболее 
часто его развитие обусловлено мутациями генов, ко-
дирующих белки промежуточных филаментов керати-
ноцитов — кератины 5-го и 14-го типов [2, 3]. Известны 
случаи простого врожденного буллезного эпидермоли-
за, вызванного мутациями генов, кодирующих линкер-
ные белки цитоскелета (цитолинкерные белки), которые 
обеспечивают взаимодействие между промежуточными 
филаментами и клеточной стенкой кератиноцита. К этим 
белкам относятся плектин и антиген буллезного пемфи-
гоида 230 (белок BP230). К развитию простого врожден-
ного буллезного эпидермолиза приводят также генети-
ческие дефекты белков экзофилина-5, KLHL24 (24-го 
члена семейства чашеобразных белков), CD151 (тетрас-
панина 24) [4–6]. Иногда развитие простого врожденного 
эпидермолиза обусловлено мутациями белков, основная 
часть которых располагается в  светлой пластинке ба-
зальной мембраны, но  имеющих домен, проникающий 
в  цитоплазму базальных кератиноцитов. С  мутациями 
цитоплазматического домена белков светлой пластинки 
связывают случаи простого типа болезни вследствие му-
таций интегрина α6β4 и коллагена 17-го типа [7].

Пограничный врожденный буллезный эпидермо-
лиз характеризуется расщеплением в  области светлой 
пластинки базальной мембраны в  результате мутаций 
генов, кодирующих цепи α3, β3 и  γ2 ламинина-332, α6- 
и β4-субъединицы интегрина α6β4 и  коллагена 17-го 
типа [8, 9]. При дистрофическом врожденном буллезном 
эпидермолизе расщепление с формированием полостей 
происходит в области плотной пластики базальной мем-
браны вследствие мутаций гена коллагена 7-го типа [9]. 
Синдром Киндлера характеризуется расщеплением, про-
исходящим в различных слоях эпидермиса, и обусловлен 
мутациями гена, кодирующего белок киндлин-1 [10].

В  связи с  тем, что в  основе развития всех типов 
врожденного буллезного эпидермолиза лежит ослабле-
ние связи между эпидермисом и дермой, все они харак-
теризуются общим клиническим признаком — появле-
нием на коже или слизистых оболочках пузырей даже 
после незначительной механической травмы. На месте 
пузырей впоследствии образуются эрозии или язвы. 
В случае трения кожи больного врожденным буллезным 
эпидермолизом возможно образование эрозий вслед-
ствие отслойки эпидермиса без формирования пузыря.

Тяжесть поражения кожи при различных типах 
врожденного буллезного эпидермолиза очень различна 
[11]. Заболевание может иметь легкое течение с неча-
стым появлением ограниченных, быстро регрессирую-
щих высыпаний. Легкое течение болезни наблюдается 
при локализованном простом или доминантном дис-
трофическом врожденном буллезном эпидермолизе. 
В  таких случаях заболевание не влияет на продолжи-
тельность жизни больных, которые редко обращаются 
за медицинской помощью. Намного чаще к врачу-дер-
матовенерологу обращаются пациенты с тяжелым тече-
нием врожденного буллезного эпидермолиза, которое 
характерно для пограничного и  рецессивного дистро-
фического буллезного эпидермолиза. У этих пациентов 
отмечается значительное сокращение продолжитель-
ности жизни [12–14].

Тяжесть течения и  выраженность клинических 
проявлений болезни врожденного буллезного эпидер-
молиза определяются различными факторами, среди 
которых важное значение имеет характер патогенной 
мутации [15]. Наиболее тяжелые проявления врожден-
ного буллезного эпидермолиза ассоциируются с  нон-
сенс-мутациями или делециями и  вставками со  сдви-
гом рамки считывания, приводящими к формированию 
преждевременного стоп-кодона. Эти мутации приводят 
к  прекращению синтеза функционального белка, пол-
ное отсутствие которого ведет к  выраженному умень-
шению резистентности кожи и  слизистых оболочек 
к механическим нагрузкам и, соответственно, к тяжело-
му течению болезни. В таких случаях пузыри возника-
ют после минимального воздействия на кожу и слизи-
стые оболочки, а  высыпания носят распространенный 
характер. С  другой стороны, следствием миссенс-му-
таций, приводящих к  замене одной аминокислоты 
в  полипептидной цепи белка на  другую, или делеций 
без сдвига рамки считывания, которые ассоциированы 
с  утратой части полипептидной цепи, является синтез 
функционального, но  быстро разрушающегося белка 
или синтез белка с частичной утратой функции. В таких 
случаях возможно легкое течение болезни с  ограни-
ченными высыпаниями и быстро эпителизирующимися 
эрозиями.

Глубина образующегося дефекта кожи зависит 
от уровня расположения мутантного белка. Для просто-
го врожденного буллезного эпидермолиза, при котором 
расщепление происходит на уровне базальных керати-
ноцитов, более характерно образование эрозий, а при 
дистрофическом типе болезни, который характеризует-
ся расщеплением в нижней части базальной мембраны 
на границе с дермой, могут формироваться язвы.

Вследствие того, что незначительные механические 
травмы, повлекшие формирование у больных врожден-
ным буллезным эпидермолизом образование дефектов 
кожи и слизистых оболочек, часто повторяются, однаж-
ды возникшие эрозии и язвы могут долго не заживать 
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и существовать длительное время. Кроме того, некото-
рые белки, ассоциированные с развитием врожденно-
го буллезного эпидермолиза, например, ламинин-332, 
коллагены 7-го и  17-го типов, участвуют в  процессах 
репарации и  восстановления целостности кожи, обе-
спечивая подвижность кератиноцитов, мигрирующих 
из края раны в ее центр во время заживления [16–19]. 
Генетически обусловленные дефекты этих белков еще 
в большей степени задерживают естественное зажив-
ление эрозий и язв и способствуют увеличению продол-
жительности их существования. Поэтому длительное 
заживление эрозий и  язв является характерным при-
знаком врожденного буллезного эпидермолиза, вы-
званного мутациями генов ламинина-332 и коллагенов 
7-го и 17-го типов.

Патологические изменения кожи у  больных 
врожденным буллезным эпидермолизом сопровож-
даются воспалительной реакцией, развитие кото-
рой характеризует первый этап заживления ран [20]. 
Как и раны, повреждения кожи при этом заболевании 
вызваны механическими воздействиями. Известно, 
что на ранних стадиях заживления ран высвобождается 
множество провоспалительных цитокинов, в том числе 
ФНО-α, ИЛ-2, ИЛ-4, ИЛ-6 и ИЛ-8 [21].

Развитию воспалительной реакции в  коже могут 
также способствовать генетически обусловленные 
изменения продукции структурного белка, ассоци-
ированного с развитием врожденного буллезного эпи-
дермолиза. В  экспериментах получены данные о  по-
вышении уровня продукции ФНО-α кератиноцитами, 
продуцирующими мутантный кератин 14 [22]. В  коже 
мышей с  мутацией K5–/– полное отсутствие экспрес-
сии кератина 5-го  типа сопровождалось увеличением 
продукции провоспалительных цитокинов ИЛ-6 и ИЛ-1β 
[23]. Важное значение в патогенезе тяжелого простого 
ВБЭ (ранее — ВБЭ Доулинга — Меары) придается уве-
личению продукции кератиноцитами ИЛ-1β, который 
индуцирует дифференцировку Тh17-лимфоцитов, в  то 
время как ИЛ-6 усиливает этот эффект [24, 25]. Это под-
тверждено результатами обследования больных тяже-
лым простым ВБЭ, показавшего повышенный уровень 
содержания Th17-цитокинов ИЛ-17, ИЛ-21 и ИЛ-22 в по-
раженной коже [26]. Продемонстрирована повышенная 
экспрессия ФНО-α и ИЛ-6 макрофагами при синдроме 
Киндлера [27]. При рецессивном дистрофическом ВБЭ 
обнаружено повышение экспрессии генов рецепторов 
ИЛ-13 и ИЛ-4, участвующих в развитии аллергического 
воспаления и в формировании ощущения зуда [28].

В условиях воспалительной реакции в дерме боль-
ных врожденным буллезным эпидермолизом происходит 
активация фибробластов, что приводит к  повышенной 
продукции коллагена и формированию рубцовой ткани. 
Рубцевание особенно характерно для рецессивного дис-
трофического эпидермолиза, при котором формируются 
рубцовые контрактуры и  псевдосиндактилии [29]. Дис-
трофические процессы, происходящие в коже больных, 
могут стать причиной развития ее сухости. Возможно 
даже формирование очагов гиперкератоза, которые 
чаще всего образуются на ладонях и подошвах.

Поверхность эрозивно-язвенных дефектов кожи, 
особенно длительно существующих, легко колонизиру-
ется бактериями и грибами, что может привести к раз-
витию клинически значимого инфекционного пораже-
ния кожи [30]. При посеве отделяемого с поверхности 
эрозий и язв по крайней мере один вид микроорганиз-

мов был выделен у 152 из 158 обследованных больных 
врожденным буллезным эпидермолизом, а клинические 
признаки инфицирования эрозий и язв были обнаруже-
ны у  57% из  них [31]. Микроорганизмы, колонизирую-
щие дефекты кожи у больных врожденным буллезным 
эпидермолизом, характеризуются значительным видо-
вым разнообразием. Наиболее часто при посеве отде-
ляемого из  эрозий и  язв пациентов с  ВБЭ выделялся 
Staphylococcus aureus, обнаруженный у  86% пациен-
тов. К  часто выделяемым бактериям также были от-
несены Pseudomonas aeruginosa (у  37% пациентов), 
Streptococcus pyogenes (у  22%), Corynebacterium spp. 
(у 20%) и Proteus spp. (у 11%). Кроме того, из отделяе-
мого с поверхности эрозий и язв выделялись коагулазо-
негативные стафилококки (7%), Streptococcus agalactiae 
(группа B) (7%), Serratia marcescens (5%), Klebsiella 
pneumoniae (3%), Enterococcus spp. (4%), Klebsiella 
oxytoca (3%), Enterobacter spp. (< 3%) и Acinetobacter spp. 
(< 3%) [31]. Микроорганизмы двух и более видов выде-
лялись по разным данным у 48 и 72% больных врожден-
ным буллезным эпидермолизом [30, 31]. По  данным 
H. A. Brandling-Bennett и  K. D. Morel (2010), в  13,5% 
случаев при посеве отделяемого из ран больных ВБЭ 
был получен рост трех видов бактерий, а в 7,3% случа-
ев — четырех и более. В среднем при посеве выделяли 
1,7 ± 1,0 вида бактерий [30].

Отмечено, что часто раневую поверхность заселя-
ют бактерии, устойчивые к антибиотикам [30, 32]. У 47% 
пациентов с ВБЭ обнаружена колонизация поверхности 
эрозий и язв метициллин-резистентными золотистыми 
стафилококками [31]. Устойчивые к мупироцину штам-
мы Staphylococcus aureus обнаружены у 65% обследо-
ванных пациентов с  ВБЭ [32]. Опасность микробной 
колонизации эрозий и язв, особенно при их длительном 
существовании, состоит в  повышении риска развития 
сепсиса, который является одной из  причин смерти 
больных врожденным буллезным эпидермолизом [33].

У  36,7% больных ВБЭ из  отделяемого из  эрозий 
и  язв были выделены культуры патогенных грибов, 
чаще всего это были Candida albicans или Candida 
parapsilosis. У  пациентов с  ВБЭ на  поверхности эро-
зий и язв обнаруживался также вирус простого герпе-
са 1-го типа [30, 34]. По данным H. A. Brandling-Bennett 
и  K. D. Morel (2010), вирус простого герпеса 1-го  типа 
был обнаружен у 6,7%, в том числе в очагах поражения 
слизистой оболочки полости рта [30]. Это требует учи-
тывать герпетическую инфекцию как возможную при-
чину появления эрозий у больных ВБЭ [30].

Часто поражение кожи у  больных врожденным 
буллезным эпидермолизом сопровождается болезнен-
ными ощущениями. Их  возникновение ассоциировано 
с  появлением пузырей, наличием эрозий и  присоеди-
нением вторичной инфекции кожи. Деформации суста-
вов, вызванные рубцами и  контрактурами, нарушают 
нормальное функционирование суставов, что также 
может приводить к появлению болезненных ощущений 
при движениях в  этих суставах [35]. Боль у  больных 
ВБЭ может возникать в покое, во время повседневной 
деятельности, в  том числе во  время смены одежды 
или купания, или в результате повреждения кожи [35]. 
Показано, что боль различной интенсивности — от уме-
ренно выраженной до  сильной  — ежедневно испыты-
вают более 90% пациентов с  врожденным буллезным 
эпидермолизом [36]. Наиболее выражены болезненные 
ощущения при рецессивном дистрофическом ВБЭ. 
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При обследовании пациентов со  всеми типами ВБЭ 
14–19% из них уровень интенсивности боли оценивали 
в 5 и более баллов из 10 возможных, но при выделении 
из  этой выборки больных рецессивным дистрофиче-
ским ВБЭ оказалось, что болезненные ощущения ана-
логичного высокого уровня интенсивности в  5 баллов 
и более испытывают почти 50% пациентов. Боли не ис-
пытывали только 5% пациентов детского возраста и 9% 
взрослых пациентов с  рецессивным дистрофическим 
ВБЭ [36].

Поражение кожи у больных любым типом ВБЭ мо-
жет сопровождаться зудом, а при пруригинозной фор-
ме дистрофического типа эпидермолиза он является 
обязательным признаком болезни [37, 38]. Его возник-
новение связывается с развитием воспалительной реа-
кции в коже и продукцией воспалительных цитокинов, 
нейропептидов и факторов роста [37, 39–42]. Известно, 
что процессы заживления ран сопровождаются зудом 
[38, 42]. Тем не менее больные ВБЭ отмечают появление 
зуда не только в области заживающих эрозивно-язвен-
ных дефектов кожи, но и на видимо интактных участках 
[41]. В качестве факторов, способствующих появлению 
зуда, 65% больных назвали пребывание в  теплом ми-
кроклимате, а 62% — повышенное потоотделение [37].

Зуд относят к основным негативным факторам ка-
чества жизни пациентов с ВБЭ [43]. У 88% больных зуд 
приводил к нарушениям сна, у 85% — к повреждениям 
кожи в результате расчесывания [37]. Негативное влия-
ние зуда на состояние кожи больных ВБЭ обусловлено 
тем, что расчесывание представляет собой механиче-
скую травму, способствующую появлению у  больных 
новых пузырных высыпаний, ухудшению состояния су-
ществующих дефектов кожи, увеличению риска разви-
тия вторичного инфицирования очагов поражения [35].

Длительное существование эрозивно-язвенных де-
фектов кожи, обусловленное неэффективностью репа-
ративных процессов, приводит к тому, что процессы за-
живления находятся в состоянии постоянной активации. 
Постоянная активация процессов регенерации в краях 
длительно существующих язв, что особенно характер-
но для дистрофического эпидермолиза, способствует 
формированию очагов высокодифференцированно-
го плоскоклеточного рака, который характеризуется 
агрессивным течением, быстрым метастазированием 
и часто приводит к смерти больных рецессивным дис-
трофическим врожденным буллезным эпидермолизом 
в  возрасте 30–40 лет [44, 45]. Предполагается также, 
что фактором, повышающим риск развития плоскокле-
точного рака кожи у больных ВБЭ, является микробная 
колонизация длительно существующих эрозивно-язвен-
ных дефектов кожи [46].

Клинические проявления врожденного буллезного 
эпидермолиза определяют цели и направления наруж-
ной и  местной лекарственной терапии, которая в  от-
сутствие доступных средств патогенетической терапии 
является симптоматической [47]. Основными направле-
ниями наружной и местной терапии больных врожден-
ным буллезным эпидермолизом являются защита кожи 
от  травмирования, ее увлажнение, стимуляция зажив-
ления эрозивно-язвенных дефектов кожи, предотвра-
щение и борьба с инфицированием очагов поражения, 
устранение боли и  зуда. В настоящем обзоре литера-
туры рассматриваются современные возможности про-
ведения наружной и  местной лекарственной терапии 
больных врожденным буллезным эпидермолизом с уче-

том информации, приведенной в инструкциях по меди-
цинскому применению лекарственных препаратов, раз-
мещенных в  Государственном реестре лекарственных 
средств grls.rosminzdrav.ru.

Использование средств смягчающего  
и защитного действия
В качестве средства первой помощи при легких по-

вреждениях кожи пациентам с врожденным буллезным 
эпидермолизом могут быть рекомендованы препараты 
со смягчающим и защитным действием [48]. С этой це-
лью можно использовать цинка оксид 10% мазь для на-
ружного применения, которую наносят тонким слоем 
[48]. Мазь оксида цинка наносят только на поверхност-
ные и неинфицированные поражения, при необходимо-
сти накладывают повязку. Цинка оксид может также 
использоваться в форме суспензии для наружного при-
менения. Тампоном, смоченным препаратом, наносят 
суспензию на пораженные участки кожи 2–3 раза в сут-
ки. У  мази и  суспензии оксида цинка нет возрастных 
ограничений по применению.

Терапия, направленная на заживление эрозий и язв
Для стимуляции эпителизации имеющихся у боль-

ных врожденным буллезным эпидермолизом эро-
зивно-язвенных дефектов используются препараты 
для лечения ран и язв, в том числе препараты, способ-
ствующие нормальному рубцеванию (Декспантенол, 
цинка гиалуронат) или прочие препараты, применяе-
мые в дерматологии (Солкосерил®, диоксометилтетра-
гидропиримидин (Метилурацил)).

Декспантенол считается эффективным средством 
заживления дефектов кожи при врожденном буллез-
ном эпидермолизе [48–53]. Его используют как 5% крем 
или 5% мазь для наружного применения. Возможно его 
использование в форме 4,63% аэрозоля для наружно-
го применения. Крем или мазь декспантенола наносят 
тонким слоем 1–2 раза в сутки (при необходимости — 
чаще) на  пораженную поверхность и  слегка втира-
ют. Не  следует наносить крем и  мазь декспантенола 
на  мокнущие поверхности. Аэрозоль применяется на-
ружно 1 или несколько раз в сутки путем распыления 
с расстояния 10–20 см так, чтобы вся поврежденная по-
верхность была покрыта препаратом (пеной). При при-
менении в  области лица не  следует разбрызгивать 
аэрозоль непосредственно на  лицо. Нужно сначала 
нанести препарат на  руку, чтобы затем распределить 
его по  поврежденному участку кожи лица. Продолжи-
тельность лечения с  использованием аэрозоля декс-
пантенола зависит от тяжести заболевания. Крем, мазь 
и аэрозоль декспантенола могут назначаться взрослым 
и детям любого возраста. Применение аэрозоля у де-
тей должно проводиться под наблюдением взрослых.

Для заживления эрозий и язв при врожденном бул-
лезном эпидермолизе может использоваться солкосе-
рил [49–52, 54]. Его применяют в форме геля или мази 
для наружного применения. Солкосерил наносят непо-
средственно на раневую поверхность после предвари-
тельного очищения раны с  применением дезинфици-
рующего раствора. Гель для наружного применения 
солкосерил наносится на свежие раны, раны с влажным 
отделяемым, на  язвы с  явлениями мокнутия тонким 
слоем на очищенную от отделяемого поверхность 2–3 
раза в сутки. Применение геля солкосерил продолжа-
ют до  образования выраженной грануляционной тка-
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ни на  поврежденной поверхности кожи и  подсыхания 
раны. Мазь солкосерил используется в первую очередь 
для лечения сухих (немокнущих) ран. Мазью солкосе-
рил следует смазывать участки с начавшейся эпители-
зацией. Ее наносят тонким слоем на очищенную рану 
1–2 раза в  сутки. Мазь солкосерил можно применять 
под повязками. Курс лечения мазью солкосерил про-
должается до  полного заживления раны, ее эпите-
лизации и  образования эластичной рубцовой ткани. 
Для назначения геля солкосерил имеется возрастное 
ограничение. Он противопоказан детям до 12 лет. Воз-
растных ограничений для назначения мази солкосерил 
нет, она может назначаться детям любого возраста.

В. И. Альбанова (2010) рекомендует использовать 
для заживления эрозий и  язв у  больных врожденным 
буллезным эпидермолизом диоксометилтетрагидропи-
римидин (Метилурацил) [54]. Диоксометилтетрагидро-
пиримидин может применяться в  форме 3% или 10% 
мази для местного и  наружного применения (метил-
урациловой мази). Мазь диоксометилтетрагидропи-
римидина ежедневно наносят на  пораженные участки 
тонким слоем в  количестве 5–10  г в  течение 15–30 
дней. Перед ее нанесением рану следует обработать 
антисептиком и удалить остатки некротических тканей. 
У детей до 3 лет, при беременности и в период лакта-
ции диоксометилтетрагидропиримидин следует приме-
нять под контролем врача.

Для лечения больных врожденным эпидермолизом 
применяется также цинка гиалуронат [54]. Он назнача-
ется для лечения плохо заживающих инфицированных 
эрозий и язв и для ускорения их заживления в форме 
0,205% раствора для наружного применения [55]. По-
сле предварительного промывания поверхности раны 
физиологическим раствором или, при необходимости, 
3% водным раствором пероксида водорода следует 
нанести несколько капель раствора цинка гиалурона-
та на марлевую салфетку в  количестве, необходимом 
для равномерного увлажнения всей раневой поверх-
ности в  максимальной дозе 1  капля/1 см2. После это-
го покрывают рану стерильной марлевой салфеткой 
или бинтом, не  липнущим к  раневой поверхности. 
На  сильно мокнущие раны раствор можно наносить 
2 раза в  сутки. Длительность терапии индивидуальна 
и зависит от формы и тяжести заболевания.

Терапия, направленная на уменьшение сухости кожи 
и гиперкератоза
В  случаях выраженности сухости кожи больным 

врожденным буллезным эпидермолизом следует реко-
мендовать для нанесения на сухие участки кожи, в том 
числе после заживления эрозий, ретиноиды для мест-
ного лечения угревой сыпи (ретинол, витамин Е  +  ко-
лекальциферол + ретинол (Радевит Актив) или прочие 
препараты, применяемые в  дерматологии (диоксоме-
тилтетрагидропиримидин + ретинол) [49, 50, 54, 56].

Ретинол для устранения сухости кожи у  больных 
врожденным буллезным эпидермолизом применяется 
в форме 0,5% мази для наружного применения (Виде-
стим). Ее наносят тонким слоем на пораженные участ-
ки кожи 2 раза в сутки: рано утром и поздно вечером. 
Перед нанесением 0,5% мази ретинола следует обрабо-
тать имеющиеся трещины, ссадины и другие дефекты 
кожи антисептиками. Возрастные ограничения для на-
значения 0,5% мази ретинола отсутствуют, ее можно 
назначать в любом возрасте.

В  целях уменьшения сухости кожи может также 
использоваться мазь для наружного применения вита-
мин  Е  +  колекальциферол  +  ретинол (Радевит Актив) 
[49]. Эту мазь наносят на  пораженные участки кожи 
тонким слоем 2 раза в сутки. Перед нанесением мази 
витамин Е +  колекальциферол + ретинол на  трещины 
и другие дефекты кожи их предварительно обрабаты-
вают антисептиками. Мазь Радевит Актив может приме-
няться у взрослых и детей любого возраста.

Уменьшению сухости кожи также способствует мазь 
для наружного применения диоксометилтетрагидро-
пиримидин + ретинол (Редецил) [49, 50, 56]. Для этого 
ее наносят тонким слоем на пораженные участки кожи 
утром и  вечером в  течение 4–12 недель. Возрастные 
ограничения для назначения мази диоксометилтетра-
гидропиримидин + ретинол (Редецил) отсутствуют. Она 
может назначаться в любом возрасте.

Кроме того, пациентам с  врожденным буллезным 
эпидермолизом, у  которых отмечается сухость кожи, 
рекомендуется ежедневное использование эмолиентов, 
что способствует также уменьшению зуда и склонности 
к образованию пузырей [57].

В  случае формирования у  больных врожденным 
буллезным эпидермолизом очагов гиперкератоза, 
в  том числе в  форме ладонно-подошвенной керато-
дермии, следует использовать кератолитические сред-
ства  — мочевину или салициловую кислоту [58, 59]. 
При использовании этих веществ и выборе концентра-
ции следует учитывать возраст пациента, ожидаемую 
частоту аппликаций, длительность лечения и  локаль-
ную переносимость [59].

Мочевина в  качестве кератолитического средства 
используется в форме 30% мази для наружного приме-
нения. При поражениях кожи, сопровождающихся избы-
точным ороговением, мазь мочевины наносят на участ-
ки роговых наслоений тонким слоем 2 раза в  сутки. 
Возрастные ограничения для назначения 30%-й мази 
мочевины отсутствуют. Тем не  менее А. В. Самцов 
и  И. Э. Белоусова (2012) рекомендуют использовать 
для лечения больных врожденным буллезным эпидер-
молизом 5% мазь с  мочевиной [52]. Рекомендуется 
при назначении кератолитиков детям соблюдать осо-
бую осторожность [59].

Салициловая кислота может использоваться 
как 2%, 5% и 10% мазь. Ее следует наносить на участ-
ки гиперкератоза и шелушения тонким слоем 1–2 раза 
в  сутки. Салициловая мазь в  любой концентрации 
назначается только взрослым, она противопоказана 
в детском возрасте.

Терапия, направленная на уменьшение зуда
Пациентам, предъявляющим жалобы на зуд, реко-

мендуются в  качестве наружной терапии для умень-
шения интенсивности зуда средства для лечения 
дерматита, кроме кортикостероидов (такролимус и пи-
мекролимус) [60–62]. Считается также возможным 
использовать в  составе наружной терапии для умень-
шения зуда у больных врожденным буллезным эпидер-
молизом глюкокортикоиды [62].

Уменьшения зуда у  больных врожденным буллез-
ным эпидермолизом можно добиться применением 
в  наружной терапии пимекролимуса [61]. Пимекро-
лимус назначается в  форме 1% крема для наружного 
применения. Его наносят тонким слоем на  поражен-
ную поверхность 2 раза в  сутки и осторожно втирают 
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до полного впитывания. Противопоказанием для назна-
чения 1% крема для наружного применения пимекроли-
мус является детский возраст до 3 месяцев.

Для уменьшения зуда у больных врожденным бул-
лезным эпидермолизом может назначаться также 
0,03% мазь такролимуса. Описан случай значительного 
уменьшения интенсивности зуда у 53-летней пациентки 
с  пруригинозным врожденным буллезным эпидермо-
лизом в течение одной недели после начала наружной 
терапии, при этом в течение 6 месяцев использования 
пациенткой 0,03% мази такролимуса не  наблюдалось 
развития нежелательных явлений или усиления зуда 
[60]. Мазь для наружного применения, содержащая 
0,03% такролимуса, может назначаться взрослым и де-
тям старше 2 лет. Ее наносят тонким слоем на поражен-
ные участки кожи. Противопоказанием для назначения 
0,03% мази для наружного применения такролимус яв-
ляется детский возраст до 2 лет.

При назначении глюкокортикоидов для уменьшения 
интенсивности зуда у  больных врожденным буллезным 
эпидермолизом следует проводить лечение короткими 
курсами [62]. Имеются данные об использовании в наруж-
ном лечении больных врожденным буллезным эпидер-
молизом лекарственных препаратов, содержащих 0,1% 
или 1% гидрокортизона [61, 63]. Лекарственные препа-
раты, содержащие гидрокортизон в  концентрации 0,1%, 
могут использоваться в форме крема, мази или эмульсии 
для наружного применения. Их  наносят тонким слоем 
на пораженные участки кожи не чаще 2 раз в сутки в тече-
ние 2–4 недель. Применение 0,1% крема, мази и эмульсии 
гидрокортизона возможно с 6-месячного возраста. Проти-
вопоказанием к их назначению является детский возраст 
до 6 месяцев. Гидрокортизоновую мазь 1% для наружного 
применения рекомендуют взрослым и детям старше 2 лет 
наносить на пораженные участки кожи тонким слоем 1–3 
раза в сутки в течение 2–4 недель. Противопоказанием 
к назначению 1% мази гидрокортизона является детский 
возраст до 2 лет. Следует учитывать, что при длительном 
курсе наружной кортикостероидной терапии у  больных 
возможно как быстрое развитие атрофии кожи и вторич-
ного инфицирования, так и  возникновение тяжелых си-
стемных побочных эффектов [62].

Кроме того, Н. Н. Мурашкин, Л. С. Намазова-Ба-
ранова указывают на  возможность использования 
для уменьшения зуда у  больных врожденным буллез-
ным эпидермолизом камфоры и средств, содержащих 
ментол в концентрации до 2% [62].

Терапия, направленная на предупреждение 
и устранение вторичной инфекции
В связи с тем, что эрозии и язвы больных врожден-

ным буллезным эпидермолизом быстро колонизиру-
ются различными микроорганизмами, для предупреж-
дения развития клинически значимого инфекционного 
поражения необходимо перед перевязками эти дефек-
ты кожи обрабатывать антисептиками и дезинфициру-
ющими средствами. Возможно использование с  этой 
целью метилтиониния хлорида. Растворы антисепти-
ков и  дезинфицирующих средств используются также 
для обработки пузырей перед их вскрытием. После 
вскрытия пузыри затем повторно обрабатывают рас-
твором препарата из группы антисептиков и дезинфи-
цирующих средств. Использование этих препаратов 
также необходимо в случаях клинически проявляюще-
гося инфекционного поражения кожи.

Кожа больных врожденным буллезным эпидер-
молизом отличается повышенной чувствительностью 
и проницаемостью, и с учетом того, что обработке мо-
жет подвергаться значительная площадь поверхности 
кожного покрова, следует отдавать предпочтение во-
дным растворам антисептиков и  дезинфицирующих 
средств перед спиртовыми.

Для обработки пузырей и эрозивно-язвенных поверх-
ностей может использоваться хлоргексидин [49, 50]. Ис-
пользуют его 0,02%, 0,05%, 0,2%, 0,5% водные растворы 
для наружного и местного применения в виде орошений, 
полосканий и аппликаций. На пораженную поверхность 
кожи или слизистых оболочек наносят 5–10 мл раствора 
с экспозицией 1–3 минуты 2–3 раза в сутки (на тампоне 
или путем орошения). В детском возрасте хлоргексидин 
следует применять с осторожностью.

Возможно использование для обработки пузырей, 
эрозий и  язв гидроксиметилхиноксалиндиоксида [49, 
53, 54]. Он назначается в  форме раствора для мест-
ного и  наружного применения или в  форме 5% мази 
для наружного применения. Для лечения поверхност-
ных инфицированных гнойных ран на  рану наклады-
вают салфетки, смоченные 0,5–1% раствором гидрок-
симетилхиноксалиндиоксида. Глубокие раны после 
обработки рыхло заполняют тампонами, смоченными 
1% раствором препарата, а  при наличии дренажной 
трубки в полость вводят от 20 до 100 мл 0,5% раствора 
препарата. Для получения раствора нужной концентра-
ции разводят ампульные растворы препарата, исполь-
зуя растворитель для приготовления лекарственных 
форм для инъекций натрия хлорид (стерильный 0,9% 
раствор) или воду для инъекций. Мазь гидроксиметил-
хиноксалиндиоксида накладывают тонким слоем непо-
средственно на  пораженный участок, предварительно 
очищенный от гнойно-некротических масс. Гидроксиме-
тилхиноксалиндиоксид назначается только взрослым. 
Противопоказанием для использования препарата 
и в форме раствора, и в форме мази является детский 
возраст (до 18 лет).

Бензилдиметил-миристоиламино-пропиламмоний 
(Мирамистин) также может использоваться для обработ-
ки поражений кожи у больных врожденным буллезным 
эпидермолизом [49, 54]. Он назначается в форме 0,01% 
раствора для местного применения. Этим раствором оро-
шают поверхность ран, рыхло тампонируют раны и сви-
щевые ходы, фиксируют марлевые тампоны, смоченные 
препаратом. Лечебная процедура повторяется 2–3 раза 
в  сутки в  течение 3–5 дней. Высокоэффективен метод 
активного дренирования ран и полостей с суточным рас-
ходом до  1 л препарата. При стоматитах, гингивитах, 
пародонтитах проводится полоскание ротовой полости 
10–15 мл препарата 3–4 раза в сутки. Не рекомендует-
ся применение препарата в форме спрея для орошения 
горла и миндалин детям в возрасте до 3 лет ввиду риска 
развития реактивного ларингоспазма.

При врожденном буллезном эпидермолизе может 
назначаться нитрофурал [49, 50]. Нитрофурал в форме 
0,02% раствора для местного и наружного применения 
может использоваться путем орошения гнойных ран 
и мелких повреждений кожи. Он может использовать-
ся в  любом возрасте, так как не  имеет ограничений 
по возрасту для своего использования.

Рекомендовано использование для обработки по-
раженной кожи больных врожденным буллезным эпи-
дермолизом раствора для местного и  наружного при-
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менения октенидина дигидрохлорид  +  феноксиэтанол 
(спрей МестаМидин-сенс) [49]. Он используется путем 
орошения кожи и слизистых оболочек. Пораженная по-
верхность должна быть обработана полностью. Время 
экспозиции — не менее 1–2 минут. Препарат может ис-
пользоваться в  любом возрасте. Для обработки кожи 
новорожденных препарат применяется в неразбавлен-
ном виде методом орошения или методом протирания 
с помощью тампона, обильно смоченного препаратом, 
2 раза в сутки в течение 5–7 дней.

При необходимости обработки эрозий и язв у боль-
ных врожденным буллезным эпидермолизом в качестве 
антисептического средства может быть использован рас-
твор для наружного применения октенисепт [50]. Препа-
рат может использоваться наружно и  местно. Поражен-
ный участок поочередно обрабатывают двумя тампонами, 
обильно смоченными раствором октенисепт. На легко до-
ступные участки препарат может быть нанесен путем рас-
пыления. Октенисепт используется у  взрослых и  в  дет-
ской практике без возрастных ограничений.

В качестве антисептического средства также мож-
но использовать комбинированный препарат борная 
кислота + резорцин + фенол + фуксин (Фукорцин) [50]. 
Раствор фукорцин наносят наружно с помощью ватного 
тампона на пораженные участки кожи 2–4 раза в сутки. 
Для назначения фукорцина отсутствуют ограничения 
по возрасту, его можно применять у взрослых и детей 
любого возраста. Тем не  менее следует учитывать, 
что раствор фукорцин содержит этиловый спирт и мо-
жет плохо переноситься больными врожденным буллез-
ным эпидермолизом.

Считается возможным использовать в  наружной 
терапии больных врожденным буллезным эпидермоли-
зом раствор для наружного применения бриллиантово-
го зеленого [50]. 1% спиртовой раствор бриллиантового 
зеленого наносят непосредственно на пораженную по-
верхность с  захватом окружающих тканей. Ограниче-
ний по возрасту для применения этого препарата нет, 
за  исключением необходимости соблюдения осторож-
ности при использовании в детском возрасте до 3 лет. 
Однако содержание этилового спирта в  его составе 
может ухудшить переносимость раствора бриллианто-
вого зеленого пациентами с  врожденным буллезным 
эпидермолизом.

Указано на  возможность использования для об-
работки поражений кожи при врожденном буллезном 
эпидермолизе метилтиониния хлорида (метилено-
вого синего) [49, 50, 54]. Он применяется как 1% рас-
твор для местного и  наружного применения (водный) 
на пораженные участки 2–3 раза в сутки. Ограничений 
по  возрасту для применения метилтиониния хлорида 
нет. Взрослым и  детям с  момента рождения раствор 
метилтиониния хлорида наносят на  пораженную по-
верхность с помощью тампона или стеклянной палочки.

В  случаях развития вторичного инфицирования, 
клиническими признаками которого могут быть гной-
ное отделяемое и гнойные корки, вместе с антисепти-
ками и  дезинфицирующими средствами в  комплекс 
наружной терапии должны быть включены антибиотики 
и противомикробные средства, применяемые в дерма-
тологии (мупироцин, фузидовая кислота, гентамицин, 
линкамицин, бацитрацин  +  неомицин, сульфатиазол 
серебра, сульфадиазин), или препараты для лечения 
угревой сыпи местного применения (эритромицин) [49, 
50, 54, 56, 59, 64, 65].

Для устранения инфицирования кожных покровов 
у больных врожденным буллезным эпидермолизом мо-
жет использоваться мупироцин 2% мазь для наружного 
применения [49, 50, 54, 59, 65]. Небольшое количество 
мази мупироцина наносят на пораженную поверхность 
кожи 2–3 раза в сутки с помощью ватного или марле-
вого тампона, инфицированные очаги поражения кожи 
3 раза в сутки в течение 7 дней. Затем на область на-
несения мази может быть наложен стерильный бандаж 
или марлевая повязка. Частота нанесения и  длитель-
ность лечения мазью мупироцина зависит от динамики 
клинической картины. Этот препарат не следует приме-
нять более 10 дней. Нет ограничений по  применению 
мази мупироцина у детей, в связи с чем она может на-
значаться в любом возрасте.

Эффективным средством терапии инфекционных 
поражений кожи при врожденном буллезным эпидер-
молизе считается фузидовая кислота [49, 54, 56]. Фу-
зидовая кислота может назначаться в форме 2% крема 
или 2% мази для наружного применения. Ее следует 
наносить на  пораженные участки кожи тонким слоем 
3–4 раза в сутки. При использовании марлевых повязок 
частота нанесения может быть уменьшена до 1–2 раз 
в сутки. Продолжительность лечения зависит от формы 
и  тяжести заболевания и  в  среднем составляет 7–14 
дней. Крем и  мазь фузидовой кислоты используют 
у взрослых и детей с рождения.

В  случаях осложнения врожденного буллезного 
эпидермолиза инфекционными поражениями кожи 
для наружной терапии может также назначаться ген-
тамицин [49, 54]. Он применяется в форме 0,1% мази 
для наружного применения. Мазь, содержащую гента-
мицин, тонким слоем наносят на  пораженный участок 
3–4 раза в сутки. Курс лечения обычно составляет 7–14 
дней. Длительность лечения устанавливается врачом. 
При необходимости накладывают повязку. Ограниче-
ний для применения 0,1% мази гентамицина по  воз-
расту нет. Ее можно использовать в  любом возрасте, 
но в период новорожденности и у недоношенных детей 
ее следует применять с осторожностью.

В  состав наружной терапии больных врожденным 
буллезным эпидермолизом при развитии явлений пио-
дермии (гнойное отделяемое, гнойные корки) можно 
включать линкомицин [49, 54]. Линкомицин применя-
ется для наружной терапии в форме 2% мази для на-
ружного применения. Ее наносят тонким слоем на кожу 
в  месте очага поражения 2–3 раза в  сутки взрослым 
и детям старше 1 месяца. Новорожденным (до 1 меся-
ца) 2% мазь линкомицина противопоказана.

Как эффективное средство терапии в  слу-
чае вторичного инфицирования очагов поражения 
у  больных врожденным буллезным эпидермолизом 
рассматривается мазь для наружного применения ба-
цитрацин + нео мицин [49, 50, 54, 64]. Ее наносят тон-
ким слоем на  пораженные участки 2–3 раза в  сутки, 
если это целесообразно  — под повязку. Однако мазь 
бацитрацин  +  неомицин не  следует использовать 
при обширных поражениях кожи, поскольку всасыва-
ние препарата может вызвать ототоксический эффект, 
сопровождающийся потерей слуха. Назначать мазь ба-
цитрацин + нео мицин можно взрослым и детям любого 
возраста.

К  препаратам наружной терапии, эффективным 
при вторичном инфицировании очагов поражения 
при врожденном буллезном эпидермолизе, относят 
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сульфатиазол серебра [49, 54]. Сульфатиазол сере-
бра 2% крем для наружного применения используется 
как открытым методом, так и под окклюзионные повяз-
ки. Препарат наносят на  рану с  соблюдением условий 
стерильности и толщиной 2–3 мм 2–3 раза в сутки после 
очищения и  хирургической обработки. Рана во  время 
лечения должна быть вся покрыта кремом. Если часть 
раны откроется, необходимо дополнительно нанести 
крем. Перед применением крема сульфатиазола се-
ребра следует промыть рану 0,1% водным раствором 
хлоргексидина или другим антисептиком. В случае при-
менения препарата на инфицированные раны может по-
явиться экссудат. Противопоказанием к применению 2% 
крема сульфатиазола серебра является грудной возраст 
до 2 месяцев из-за риска развития «ядерной» желтухи.

Для терапии больных врожденным буллезным эпи-
дермолизом, у  которых выявлено вторичное инфициро-
вание очагов поражения, могут также использоваться 
сульфадиазин и  сульфадиазин серебра [49, 54]. После 
хирургической обработки раневой поверхности сульфа-
диазин 1% крем или 1% мазь для наружного применения 
наносится на нее слоем толщиной 2–4 мм 1–2 раза в сут-
ки. 1% крем сульфадиазина можно использовать с при-
менением повязок или без них. 1% мазь сульфадиазина 
не следует применять для лечения глубоких гнойных ран 
с обильной экссудацией. Применение 1% крема сульфа-
диазина противопоказано недоношенным новорожден-
ным, а также детям в течение первых 2-х месяцев после 
рождения. Противопоказанием для применения 1% мази 
сульфадиазина является детский возраст до 1 года.

Сульфадиазин серебра в  форме 1% крема для на-
ружного применения следует наносить взрослым и детям 
старше 2 лет на пораженную поверхность после очистки 
раны слоем толщиной 2 мм 2 раза в сутки. Сульфадиазин 
серебра противопоказан в детском возрасте до 2 лет.

Во  время наблюдения за  больными врожденным 
буллезным эпидермолизом возможны ситуации, когда 
необходимо использование лекарственных препаратов, 
одновременно стимулирующих заживление эрозий и язв 
и  устраняющих признаки вторичного инфицирования. 
В  таких случаях можно рекомендовать лекарственные 
препараты, в  состав которых входят вещества, облада-
ющие антимикробным и  ранозаживляющим действием, 
например, диоксометилтетрагидропиримидин  +  хлорам-
феникол (Левомеколь), диоксометилтетрагидропирими-
дин + сульфадиметоксин + тримекаин + хлорамфеникол 
(Левосин) или мазь Фузимет [50, 53, 66].

А. А. Афонин и  соавт. (2016) сообщают об  ис-
пользовании мази Левомеколь в  лечении больного 
врожденным буллезным эпидермолизом [53]. Мазью 
для наружного применения диоксометилтетрагидропи-
римидин + хлорамфеникол 40 мг/г + 7,5 мг/г пропиты-
вают стерильные марлевые салфетки, которыми рыхло 
заполняют рану. Перевязки производят ежедневно, 
1 раз в день, до полного очищения раны от гнойно-не-
кротических масс. Возможно введение препарата 
в  гнойные полости через катетер (дренажную трубку) 
с  помощью шприца. В  таком случае мазь предвари-
тельно подогревают до 35–36 °С. При больших раневых 
поверхностях суточная доза мази в пересчете на хлор-
амфеникол не  должна превышать 3  г.  Длительность 
лечения зависит от  тяжести и  течения заболевания. 
Противопоказанием к назначению мази для наружного 
применения диоксометилтетрагидропиримидин + хлор-
амфеникол является детский возраст до 1 года.

Мазь для наружного применения диоксометилте-
трагидропиримидин  +  сульфадиметоксин  +  тримека-
ин  +  хлорамфеникол также используется путем про-
питывания стерильных марлевых салфеток, которыми 
затем рыхло заполняют рану. Перевязки производят 
ежедневно, 1 раз в  день, до  полного очищения раны 
от  гнойно-некротических масс. При больших раневых 
поверхностях суточная доза мази в пересчете на хлор-
амфеникол не должна превышать у взрослых 3 г, у де-
тей от 4 недель и  старше доза не должна превышать 
50  мг/кг массы тела, учитывая, что в  1 см выдавлен-
ной из тубы мази содержится 1,12 мг хлорамфеникола. 
В детском возрасте от 4 недель до 1 года препарат сле-
дует применять с осторожностью.

В  лечении больных врожденным буллезным эпи-
дермолизом может использоваться мазь Фузимет [50]. 
Она содержит в  своем составе фузидовую кислоту, 
оказывающую антимикробное действие, и  стимулятор 
клеточной регенерации диоксометилтетрагидропири-
мидин (метилурацил). Ее наносят тонким слоем 1–2 
раза в сутки на пораженную поверхность после удале-
ния гноя и некротических масс. Поскольку в число про-
тивопоказаний к назначению мази Фузимет входит дет-
ский возраст до 18 лет, она может назначаться только 
взрослым.

Удобством и  равномерностью нанесения лекар-
ственного средства на  раневую поверхность отли-
чаются средства в  аэрозольной упаковке. В  связи 
с  этим для наружного лечения больных врожденным 
буллезным эпидермолизом, у  которых развилось ин-
фекционное поражение в  области эрозий и  язв, ре-
комендуется использовать аэрозоль для местного 
применения диоксометилтетрагидропиримидин  +  об-
лепиховое масло  +  сульфаэтидол (Гипозоль), содер-
жащий в своем составе как антисептик, так и средство 
регенерирующего действия [52, 54]. После очищения 
эрозивно-язвенных поверхностей от  экссудата и  не-
кротических тканей на  них наносят пену препара-
та равномерным слоем толщиной 1–1,5 см 1–2 раза 
в сутки. При лечении ран небольшого размера препа-
рат можно нанести на  стерильную салфетку и  таким 
образом закрыть раневую поверхность. При заболе-
ваниях слизистой оболочки полости рта и  пародонта 
пеной покрывают пораженный участок на 10–15 минут 
от 3 до 5 раз в сутки, курс лечения 1–2 недели. Про-
должительность лечения определяется скоростью эпи-
телизации ран. В детском возрасте до 18 лет препарат 
следует применять с осторожностью.

При необходимости уменьшения болезненных 
ощущений в  области инфицированных эрозий и  язв 
у больных врожденным буллезным эпидермолизом по-
казаны другие антисептики и дезинфицирующие сред-
ства, содержащие местные анестетики. С  этой целью 
может использоваться аэрозоль для местного приме-
нения бензокаин  +  борная кислота  +  облепихи мас-
ло + хлорамфеникол (Олазоль) [50, 52, 54, 63]. За счет 
содержания в своем составе бензокаина он оказываает 
анестезирующее действие. Этот лекарственный пре-
парат наносят на  раневую поверхность, очищенную 
по  возможности от  гноя и  некротических тканей, по-
крывая ее равномерно тонким слоем пены ежедневно 
или через день, а при открытом лечении ран — 1–4 раза 
в сутки в зависимости от характера воспаления и ста-
дии регенерации поврежденных тканей. Курс лечения 
определяется индивидуально лечащим врачом. Для по-
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лучения равномерного слоя пены баллон необходимо 
встряхнуть (10–15 раз). Пену наносят до покрытия всей 
раневой поверхности с  расстояния 1–5 см. В  раннем 
детском возрасте этот препарат следует использовать 
с осторожностью.

Средства для терапии поражений полости рта
Поражение слизистой оболочки полости рта у боль-

ных врожденным буллезным эпидермолизом, как и по-
ражение кожи, характеризуется развитием воспаления 
и сопровождается болезненными ощущениями. В связи 
с  этим при поражениях полости рта пациентам необ-
ходима местная терапия средствами, оказывающими 
местноанестезирующее, противовоспалительное и  ан-
тисептическое действие. Уменьшения интенсивности 
боли можно также добиться местным применением 
противовоспалительных средств за  счет уменьшения 
выраженности воспаления.

В случае выраженной или труднопереносимой боли 
следует использовать в терапии препараты для лече-
ния заболеваний полости рта, содержащие вещества, 
обладающие местноанестезирующим действием.

Местноанестезирущим, противовоспалительным 
и  антисептическим эффектом обладает гель стома-
тологический холина салицилат  +  цеталкония хло-
рид (Холисал). Его использование рекомендуется 
при врожденном буллезном эпидермолизе [67, 68]. Хо-
лисал применяют 2–3 раза в день до еды (с целью обез-
боливания) или после еды и перед сном. Полоску геля 
длиной 1 см для взрослых и 0,5 см для детей выдавли-
вают на чистый палец и втирают легкими массирующи-
ми движениями в пораженный участок слизистой обо-
лочки полости рта. Препарат противопоказан в детском 
возрасте до 1 года.

Н. В. Бенова и соавт. (2013) рекомендуют при пора-
жениях слизистой оболочки полости рта гель для мест-
ного применения лидокаин + ромашки аптечной цветков 
экстракт (Камистад) [67]. Он оказывает местноанесте-
зирующее и  антисептическое действие. Используют 
его, нанося полоску препарата длиной 0,5 см на болез-
ненные или воспаленные участки слизистой оболочки 
полости рта и губ 3 раза в сутки, втирая легкими мас-
сирующим движениями. Противопоказанием для назна-
чения Камистада является детский возраст до 12 лет.

Гель стоматологический Дентинокс показан 
для уменьшения боли при прорезывании зубов у детей, 
в том числе больных врожденным буллезным эпидермо-
лизом [67]. Он является местноанестезирующим и про-
тивовоспалительным средством. При первых признаках 
прорезывания зубов следует нанести чистым пальцем 
или ватной палочкой небольшое количество геля, вели-
чиной с горошину, на десну в месте прорезывания зуба, 
легко втереть. Процедуру повторять 2–3 раза в  сутки 
после еды и перед сном. При необходимости можно ис-
пользовать препарат в  течение всего периода молоч-
ных и постоянных зубов. С этой же целью уменьшения 
боли при прорезывании зубов может быть использован 
гель для местного применения лидокаин + ромашки ап-
течной цветков экстракт (Камистад) [67].

Уменьшение интенсивности болезненных ощу-
щений возможно при использовании лекарственных 
средств, обладающих противовоспалительным эффек-
том. Эти средства могут применяться в случае выявле-
ния воспалительного поражения слизистой оболочки 
полости рта.

Предложено использовать для лечения пораже-
ний полости рта у  больных врожденным буллезным 
эпидермолизом шалфея лекарственного листья [49]. 
Этот средство назначается в форме листьев порошка. 
Настой листьев шалфея оказывает противомикроб-
ное, противовоспалительное и вяжущее действие. Три 
фильтр-пакета (4,5 г) помещают в стеклянную или эма-
лированную посуду, заливают 100 мл (½ стакана) кипят-
ка, накрывают и  настаивают 15  минут, периодически 
надавливая на  пакетики ложкой, затем их отжимают. 
Объем полученного настоя доводят кипяченой водой 
до 100 мл. Применяют местно для полосканий у взрос-
лых и  детей старше 12 лет по  ½ стакана настоя 3–5 
раз в сутки в теплом виде. Курс лечения — 1 неделя. 
Перед применением настой следует взболтать. Проти-
вопоказанием является детский возраст до 12 лет.

Ромашки аптечной цветки — цветки измельченные 
[49]. Настой из  цветков ромашки оказывает противо-
воспалительное и  умеренное противомикробное дей-
ствие. Около 9 г (2 столовые ложки) цветков ромашки 
помещают в эмалированную посуду, заливают 200 мл 
(1 стакан) горячей кипяченой воды, закрывают крыш-
кой, нагревают на кипящей водяной бане при периоди-
ческом помешивании 15 минут, охлаждают при комнат-
ной температуре 45  минут, процеживают, оставшееся 
сырье отжимают. Объем полученного настоя доводят 
кипяченой водой до  200  мл. Местно для полосканий 
полости рта применяют по ½–1 стакану теплого настоя 
3–5 раз в  день. Ограничений по  возрасту нет, может 
применяться в любом возрасте у детей и взрослых.

При поражении полости рта у  больных врожден-
ным буллезным эпидермолизом могут также исполь-
зоваться противомикробные препараты и антисептики 
для местного лечения заболеваний полости рта, к кото-
рым относятся гель стоматологический метронидазол + 
хлоргексидин 1% + 0,05% и раствор для местного при-
менения и приема внутрь Ромазулан [49, 68].

Гель стоматологический метронидазол + хлоргек-
сидин 1% + 0,05% при воспалении десен (гингивите) 
наносится на  область десен 2 раза в  сутки, смывать 
гель не  рекомендуется. Длительность курса лечения 
составляет в среднем 7–10 дней. После нанесения геля 
следует воздержаться от приема пищи в течение 30 ми-
нут. При язвах полости рта препарат наносится на пора-
женную область слизистой оболочки полости рта 2 раза 
в сутки в течение 7–10 дней. Противопоказанием явля-
ется детский возраст до 6 лет.

Раствор для местного применения и приема внутрь 
Ромазулан оказывает противовоспалительное и  неко-
торое противомикробное действие. Ромазулан в разве-
денном виде (½ столовой ложки на  1  литр воды) мо-
жет применяться наружно в виде повязок, промываний 
и компрессов и местно в виде клизм, полосканий, вла-
галищных спринцеваний. Ограничений для местного 
и наружного применения ромазулана по возрасту нет, 
он может применяться в любом возрасте.

Возможно использование в  терапии поражения 
полости рта у  больных врожденным буллезным эпи-
дермолизом раствора хлоргексидина. Полосканием 
или орошением рта раствором хлоргексидина предот-
вращается образование зубного налета [54]. Раствор 
хлоргексидина применяется также для предупрежде-
ния инфицирования эрозий во  рту [49]. Хлоргексидин 
используется в форме 0,05% раствора для полоскания 
или 0,05% спрея для местного и наружного применения. 
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Готовым раствором проводят полоскание полости рта 
2–3 раза в сутки. Длительность лечения определяется 
врачом. В детском возрасте хлоргексидин следует при-
менять с осторожностью.

Для стимуляции заживления эрозивно-язвенных 
очагов поражения полости рта может использоваться 
Солкосерил® дентальная адгезивная паста, которая 
представляет собой пасту для местного применения 
[52]. Препарат ускоряет и  качественно улучшает про-
цессы заживления повреждений. Используют Солкосе-
рил® дентальную адгезивную пасту путем нанесения 
полоски пасты длиной 0,5 см тонким слоем на повреж-
денный участок 3–5 раз в сутки, предпочтительно после 
еды и  перед сном. Противопоказанием является дет-
ский возраст до 2 лет.

Заключение
Несмотря на проведение исследований по разработ-

ке новых патогенетических методов терапии врожден-
ного буллезного эпидермолиза, в настоящее время воз-
можно использование средств только симптоматической 
терапии [69]. Поскольку пациентам назначается симпто-
матическая терапия, следует ожидать от  нее не  более 
чем временного эффекта. В  соответствии с  клиниче-
скими проявлениями заболевания в  состав наружной 
и  местной терапии больных врожденным буллезным 
эпидермолизом включаются лекарственные препараты, 
обладающие регенерирующим, анестезирующим и про-
тивозудным действием. Несмотря на то что врожденный 
буллезный эпидермолиз не является инфекционным за-
болеванием, колонизация эрозивно-язвенных поверхно-
стей разнообразными микроорганизмами требует прове-
дения терапии антисептическими и противомикробными 
средствами. Это обусловлено возможностью развития 
у  этих пациентов сепсиса, который является ведущей 
причиной детской смертности у пациентов с различны-
ми подтипами ВБЭ, и до 24% пациентов с ВБЭ умирают 
от сепсиса в течение первых 15 лет жизни [33]. Для опти-
мального выбора антибактериального препарата в таких 
случаях требуется микробиологическое (культуральное) 
исследование отделяемого высыпных элементов кожи 
на  чувствительность к  антибактериальным и  противо-
грибковым препаратам. Тактика терапии должна быть 
изменена при появлении признаков развития в  пре-

делах длительно существующих эрозий, язв и  рубцов 
плоскоклеточного рака кожи, например, усиления болей 
или появления новых, ранее не испытывавшихся боль-
ным ощущений, внезапного роста эрозивно-язвенного 
очага поражения в размерах и в глубину [71–73]. В таком 
случае пациентам необходима консультация врача-он-
колога. Пациентам с  поражением слизистых оболочек 
может потребоваться консультация врача-стоматолога, 
врача-оториноларинголога, врача-уролога, врача акуше-
ра-гинеколога, врача-проктолога. При врожденном бул-
лезном эпидермолизе возможно также развитие пора-
жения органа зрения, и тогда необходима консультация 
врача-офтальмолога [74]

Значительная часть больных врожденным буллез-
ным эпидермолизом — дети [75]. Отмечено, что любой 
тип врожденного буллезного эпидермолиза может ма-
нифестировать даже у  новорожденного ребенка [76]. 
В  связи с  этим при выборе лекарственной терапии 
необходимо учитывать возраст пациента, сопоставляя 
его с возрастными противопоказаниями к назначению 
лекарственных препаратов. Повышенная чувствитель-
ность и  проницаемость кожи больных врожденным 
буллезным эпидермолизом требует выбирать для на-
ружной терапии в первую очередь не содержащие эти-
ловый спирт препараты. Например, при выборе между 
водным и спиртовым раствором лекарственного препа-
рата предпочтение следует отдавать водному раствору, 
хотя спиртовые растворы также могут использоваться 
в лечении больных врожденным буллезным эпидермо-
лизом, например для нанесения на  ограниченные по-
верхностные дефекты кожи. Принимая во внимание от-
сутствие резистентности кожи больных к механическим 
воздействиям, лекарственная терапия должна сопрово-
ждаться использованием специальных неадгезивных 
перевязочных средств [47, 77].

Учитывая генетический характер врожденного бул-
лезного эпидермолиза, проводимая симптоматическая 
терапия может уменьшить выраженность проявлений 
болезни, облегчить состояние болезни. Тем не  менее 
отсутствие возможности в настоящее время устранить 
генетический дефект предполагает необходимость по-
жизненного проведения симптоматической терапии 
больных. 
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