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Введение
Врожденный буллезный эпидермолиз (ВБЭ) – груп-

па редких генетически и фенотипически гетерогенных 
заболеваний кожи, ведущим клиническим симптомом 
которой является формирование пузырей на коже и слизи-
стых оболочках при минимальном воздействии факторов 
физической или химической природы [1]. Поражение 
кожи может возникнуть спонтанно без предшествующей 
травматизации в результате несостоятельности десмосом, 
соединяющих кератиноциты в эпидермисе, и полудес-
мосом в области базальной мембраны, с вовлечением 
в патологический процесс внутренних органов при тяже-
лом течении и нарушением различных физиологических 
функций [1, 2].

По данным международной ассоциации DEBRA [3], 
ВБЭ встречается с частотой 1: 30 тыс. – 1: 1 млн человек. 
В России средний показатель распространенности ВБЭ 
составляет 3,64 случая на 1 млн человек [4], а прогнози-
руемое ежегодное количество больных может достигнуть 
34 на 1,7 млн новорожденных [5].

Согласно последнему пересмотру классификации бул-
лезного эпидермолиза на Международном консенсусе 
в Лондоне (2020), выделяют четыре основные клини-
ческие формы ВБЭ [6]: простой буллезный эпидермолиз 
(ПБЭ), пограничный буллезный эпидермолиз (ПогрБЭ), 
дистрофический буллезный эпидермолиз (ДБЭ), синдром 
Киндлер (СК).

Дальнейшая классификация на подтипы основывается 
на фенотипических особенностях пациентов, типе на-
следования (аутосомно-доминантный или рецессивный), 
изменении экспрессии определенных структурных бел-
ков кожи, типе мутации, конкретном вовлеченном гене 
и включает в себя 35 различных клинических форм ВБЭ 
(14 ПБЭ, 9 ПогрБЭ, 11 ДБЭ, 1 СК) [6].

К тяжелым формам ВБЭ, которые сопровождаются 
глубокой белково-энергетической недостаточностью 
(БЭН), трудно поддающейся лечению, относится дистро-
фическая. Клиническая картина при этом характеризуется 
появлением пузырей и (или) эрозий на коже и слизистых 
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оболочках. Постоянная, даже незначительная травмати-
зация приводит к образованию новых эрозивных дефек-
тов с последующей их эпителизацией, формированием 
рубцовой ткани и милиумов. Также к специфическим 
признакам тяжело протекающих клинических форм за-
болевания относятся контрактуры, псевдосиндактилии 
и отсутствие ногтей [7]. Вовлечение в патологический 
процесс слизистых оболочек желудочно-кишечного тракта 
(ЖКТ) – слизистой оболочки полости рта, глотки, пище-
вода, прямой кишки и других отделов – приводит к руб-
цовым изменениям с заращением во рту вестибулярных 
складок, утратой уздечки, анкилоглоссией, эпизодами 
дисфагии, формированием стриктур пищевода, гастро-
эзофагеального рефлюкса, постоянными запорами [8].

Имеющийся комплекс патогенетических изменений, 
в том числе транскутанная потеря питательных веществ 
с отслаивающимся эпителием и повышенными энергетиче-
скими затратами, связанными с хроническим воспалитель-
ным процессом, отсутствие аппетита, желудочно-кишечные 
нарушения, приводят к особой нутритивной потребности 
у детей с ВБЭ [8, 9]. Тяжелые формы ВБЭ сопровождаются 
«глубокой, упорной белково-энергетической недостаточ-
ностью, не имеющей аналогов в клинической медицине» [10]. 
Степень нарушения питания прямо пропорциональна тя-
жести ВБЭ и проявляется преимущественно при распро-
страненных поражениях кожного покрова. Генерализованное 
поражение кожи, наличие септических осложнений приводит 
к значительной потере белка у этих пациентов [9]. Тяжелая 
алиментарная недостаточность, дефицит витаминов и микро-
элементов, в свою очередь, приводят к резорбции костной 
ткани и развитию вторичного остеопороза [11].

Таким образом, клиницисту важно уметь пользоваться 
доступными методами оценки тяжести ВБЭ для форми-
рования клинического диагноза и возможности последу-
ющего анализа клинической картины на фоне лечения.

Целью данного обзора является систематизация име-
ющихся методов оценки тяжести заболевания при ВБЭ, 
применяющихся в клинической практике.

Оценка степени тяжести  
клинических проявлений ВБЭ

Бирмингемский индекс тяжести буллезного эпи-
дермолиза (BEBS)

Бирмингемский индекс тяжести буллезного эпидер-
молиза BEBS был предложен в 2009 году и включает 11 
параметров оценки тяжести кожного патологического 
процесса и течения заболевания в целом: площадь пораже-
ния кожного покрова (в процентах); поражение ногтевых 
пластин, слизистых оболочек полости рта, глаз, гортани 
и пищевода; наличие псевдосиндактилий; плоскоклеточ-
ный рак кожи; хронические незаживающие раны; рубцовая 
алопеция и развитие недостаточности питания. Площадь 
поражения кожного покрова максимально оценивается 50 
баллами, другие 10 оцениваемых параметров – 5 баллами 
каждый. Максимальная степень тяжести течения заболе-
вания равна 100 баллам [12] (рис. 1). Рисунок 1. Бирмингемский индекс тяжести буллезного эпидермолиза (BEBS).
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В работе Р. В. Епишева [9] индекс BEBS положительно 
коррелировал со степенью поражения кожного покрова 
(r > 0,7) и был выше у детей с ДБЭ: среднее значение 
в этой группе составило 50,5 ± 14,9, в то время как среднее 
значение индекса у детей с ПБЭ составило 15,9 ± 10,9. 
Также BEBS при ДБЭ отрицательно, сильно и статис-
тически достоверно был связан с альбумином (r = –0,750, 
p < 0,001) и умеренно – с уровнем общего билирубина 
(r = –0,500, p < 0,001), щелочной фосфатазы (r = –0,460, 
p < 0,010), креатинкиназы (r = –0,550, p < 0,010) и холесте-
рина (r = –0,480, p < 0,010). Автором сделан вывод о том, 
что нутритивная поддержка, организованная на основе 
персонализированного подхода с использованием всех 
современных диетологических методов, является важ-
ной составляющей комплексной терапии этого сложного 
заболевания и позволяет добиться лучших результатов 
в терапии детей с ВБЭ, что существенно улучшает их ка-
чество жизни. Таким образом, данная шкала должна быть 
использована при оценки степени тяжести ВБЭ.

Индекс активности и рубцевания буллезного эпи-
дермолиза (EBDASI)

Индекс активности и рубцевания буллезного эпидер-
молиза EBDASI (Epidermolysis Bullosa Disease Activity 
and Scarring Index) был предложен в 2014 году. EBDASI 
позволяет установить степень активности клинических 
проявлений заболевания отдельно от признаков хрониче-
ского повреждения тканей, обусловленных длительным 
непрерывным течением ВБЭ [13]. Оценка поражения 
кожного покрова является количественной и позволяет 
оценить точное число и размер патологических очагов, 

в отличие от BEBS. Индекс EBDASI подтвердил высо-
кую чувствительность и способность различать степень 
тяжести заболевания по всем подтипам ВБЭ и в настоя-
щее время рекомендован для проведения клинических 
исследований [14].

Осмотр и оценка степени поражения кожного покрова 
проводятся сверху вниз отдельно в 12 анатомических обла-
стях (уши, лицо, шея, грудь, живот, спина, ягодицы, плечи 
и предплечья, кисти, бедра и голени, стопы, аногениталь-
ная зона). Признаки активности кожного патологического 
процесса (наличие интактных пузырей и эрозий, корок) 
оценивают в каждой области по 10 бальной шкале – от от-
сутствия высыпаний на кожи до универсального поражения. 
Особенности поражения кожи, характеризующие хроничес-
кое повреждение (эритема, поствоспалительная гипер- или 
гипопигментация, пойкилодермия, атрофия кожи, гиперке-
ратоз, рубцы, милиумы), также оценивают в каждой лока-
лизации методом оценки наличия или отсутствия признака.

Далее оценивают поражение кожи скальпа в четырех 
квадрантах волосистой части головы, слизистых оболочек 
в 12 анатомических локализациях (слизистые оболочки 
глаз, носа, щек, твердого и мягкого неба, десен на верх-
ней и нижней челюстях, языка, дна полости рта, губ, 
задней стенки глотки, аногенитальной области), ногтевых 
пластин (отдельно на каждой фаланге пальцев кистей 
и стоп) и других эпителизированных органов и тканей 
(гортань, пищевод, мочеполовая система, наличие псев-
досиндактилии, плоскоклеточного рака кожи и его мета-
стаз, проводимые химиотерапия или таргетная терапия 
опухоли). Легкой, умеренной и тяжелой степени тяжести 
заболевания соответствуют суммарные 0–42, 43–106 
и 107–506 баллов EBDASI [14]. Уменьшение степени 
активности на 9 баллов и более указывает на улучшение 
течения заболевания, а увеличение активности на 3 балла 
и более, наоборот, указывает на ухудшение [14] (рис. 2–5).

Некоторые особенности хронического течения ВБЭ (напри-
мер, псевдосиндактилии, плоскоклеточный рак кожи) требуют 

Рисунок 2. Анкета для расчета индекса активности и рубцевания буллез-
ного эпидермолиза EBDASI: секция I (кожный покров) [13].
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значительного времени и могут способствовать более низкой 
оценке степени хронического повреждения. Следовательно, 
низкий показатель EBDASI у ребенка с ВБЭ должен интер-
претироваться клиницистами с осторожностью [1, 14].

Опросник iscorEB
Метод оценки результатов клинических исследований 

буллезного эпидермолиза iscorEB (Instrument for Scoring 
Clinical Outcomes of Research for Epidermolysis Bullosa), 
который содержит разделы для клиницистов (iscorEB-c) 
и мнение самих пациентов (iscorEB-p), что, вероятно, 
создает более достоверную картину степени тяжести 
заболевания.

Клиницисты оценивают пять исследуемых областей 
по 114 пунктам, включая поражение кожного покрова, слизи-
стых оболочек, внутренних органов, отклонения лаборатор-
ных показателей, осложнения и проведенные медицинские 
вмешательства. Пункты заполняются на основании данных 
физикального осмотра с определением локального статуса 
и изучения истории болезни. Раздел для пациентов содер-
жит 15 простых вопросов и охватывает семь исследуемых 
областей: чувство боли, наличие и выраженность зуда, на-
рушение основных физиологических процессов, качество 
сна, выполнение повседневной деятельности, настроение 
и влияние ВБЭ на жизнь. Каждый вопрос оценивается в диа-
пазоне от 0 до 8 баллов, максимальное негативное влияние 
ВБЭ на жизнь пациента оценивается в 120 баллов [15].

Оценка нутритивного статуса
Определение энергетических потребностей
В настоящее время продолжаются исследования по разра-

ботке подходов к лечебному питанию больных ВБЭ с исполь-
зованием специальных продуктов и нутриентов, способству-
ющих заживлению ран [7, 16]. Их применение у взрослых 
пациентов способствовало заживлению ран, оптимизации 
иммунного статуса и уменьшению воспаления [17].

Рисунок 3. Анкета для расчета индекса активности и рубцевания 
буллезного эпидермолиза EBDASI: секции II (волосистая часть головы) 
и III (слизистые оболочки) [13].

Рисунок 4. Анкета для расчета индекса активности и рубцевания 
буллезного эпидермолиза EBDASI: секция IV (ногтевые пластины) [13].
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Для определения энергетических потребностей детей 
с ВБЭ используется специальная формула, учитывающая 
фактическую массу тела, возраст, рост, а также наличие 
дополнительных факторов – пузырей, инфекционных ос-
ложнений и потребности в наверстывании роста [18, 19]:

масса тела (кг) × (ккал/кг для данного и роста) ×  
[1 + сумма трех дополнительных факторов*], где

*1)	 отношение площади поражения кожи к площади поверхности 
тела (ППТ): 20 % ППТ = 0,19; 40 % ППТ = 0,50; 100 % ППТ = 0,95;

*2)	 инфекционные осложнения: легкие = 0,20; 
умеренные = 0,50; тяжелые = 0,95;

*3)	 наверстывание роста: 0,1–0,2.

Для ребенка с 40 %-ным поражением кожи даже при 
нормальном росте и отсутствии септических явлений по-
требность в энергии увеличивается в 1,5 раза по отношению 
к возрастной норме потребления. Потребность в энергии 
становится еще выше при более обширном повреждении 
кожи, наличие инфекционных осложнений и отставании 
в росте [1, 8, 9]. В работе Р. В. Епишева в группе пациентов 
с ДБЭ фактическая калорийность рационов колебалась 
в довольно широких пределах – от 44 до 101 % (в среднем 
74 ± 23 %) от рекомендуемой рассчитанной по формуле 
нормы потребления [9]. Fine и H. Hintner предложили более 
простой метод расчета энергетических потребностей детей 
с ВБЭ, основанный на хронологическом возрасте и нормах 
потребления питательных веществ Великобритании [20]. 
По их мнению, добиться увеличения массы тела можно, 
удовлетворяя на 100–150 % медианную суточную потреб-
ность в энергии. Потребность в белках, согласно тому же 
руководству, соответствует 115–200 % нормы потребления 
белка (в Великобритании) для данного хронологического 
возраста. Таким образом, рекомендуемое потребление белка 
для детей с ВБЭ может составлять 1,7–3, г/кг в сутки. Детям 
с обширными и (или) инфицированными повреждениями 
потребуется обеспеченность организма белком в количестве, 
близком к верхней границе диапазона.

Шкала индексов нутритивных рисков 
у пациентов с ВБЭ
Шкала THINC (Tool to Help Identify Nutritional 

Compromise) применяется в медицинской практике для 
комплексной оценки факторов, нарушающих питание 
при ВБЭ [19]. С ее помощью можно оценить нутри-
тивный статус ребенка с ВБЭ, а также его имеющееся 
или потенциальное нарушение. Анализируются три 
основные группы критериев состояния ребенка: резуль-
таты антропометрии, признаки нарушений со стороны 
органов пищеварения и дерматологические симптомы. 
Максимальная сумма – 100 баллов. Чем она выше, тем 
больше вероятность нарушения нутритивного статуса. 
Так, шкала для детей в возрасте до 18 месяцев учиты-
вает массу и длину тела при рождении, динамику этих 
показателей за последние 2–4 месяца, характер вскарм-
ливания и применение лечебных продуктов, наличие 
проблем с глотанием и (или) отказ от грудного кормления, 
использование зондового питания, наличие гастроэзо-
фагеального рефлюкса, характер стула и применение 
слабительных, площадь поврежденных и инфицирован-
ных участков кожи [15] (рис. 6).

Шкала для детей в возрасте старше 18 месяцев учиты-
вает следующие показатели: результаты антропометрии 
(отклонения, выраженные в сумме центильных коридоров; 
динамика массы тела за последние 6 месяцев), прирастание 
языка, дисфагия и антирефлюксная терапия, характер стула 
и применение слабительных, наличие элиминационной 
диеты, наличие гастростомы, площадь поврежденных 
и инфицированных участков кожи.

В работе Р. В. Епишева [9] было показано, что THINC 
была статистически значимо выше в группе с ДБЭ, 
имела обратную статистически значимую связь с WAZ 
(r = –0,750, p < 0,001) и уровнем альбумина сыворотки 

Рисунок 5. Анкета для расчета индекса активности и рубцевания бул-
лезного эпидермолиза EBDASI: секция V (другие органы и ткани) [13].
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крови (r = –0,590, p < 0,001). С целью оптимизации лечеб-
ных программ для больных ВБЭ предлагается использовать 
персонализированные алгоритмы нутритивной поддержки 
детей с ВБЭ, основанные на оценке нутритивного стату-
са, с применением оценки Z-score антропометрических 
показателей, WAZ, BAZ, HAZ, оценке биохимических 
показателей, а также шкалы THINC и индивидуальном 
расчете рациона по специальной формуле.

Опросник QOLEB
Для оценки качества жизни пациентов, страдающих 

ВБЭ, разработан специализированный опросник QOLEB 
(Quality of Life in Epidermolysis Bullosa), который содержит 
17 пунктов (перемещение по дому, прием ванны или душа, 
чувство боли, навыки письма, прием пищи, совершение 
покупок, участие в спортивных мероприятиях, фрустра-
ция, возможность выйти из дома, отношения в семье, сон, 
чувство смущения, отношения с друзьями и сверстниками, 
чувство тревоги, финансовая составляющая, депрессия, не-
гативное отношение окружающих, сексуальная активность), 
однако в настоящее время он недостаточно изучен у детей 
с тяжелыми клиническими формами заболевания [21].

Заключение
Степень тяжести клинических проявлений ВБЭ может 

варьироваться между основными клиническими формами 
и подтипами заболевания и зависеть от объема пораже-
ния кожи, слизистых оболочек, наличия внекожных ос-

ложнений. Самые тяжелые формы ВБЭ, несмотря на со-
временные технологии диетотерапии, сопровождаются 
тяжелой БЭН, связанной с многофакторным патогенезом 
недостаточности питания у этой сложной категории боль-
ных. Оптимизация питания, воздействующая на комплекс 
факторов, участвующих в восстановлении тканей, явля-
ется важной составляющей в комплексном лечении детей 
с ВБЭ. В связи с этим требуется оценка клинического 
течения доступными на сегодняшний день методами для 
своевременного оказания медицинской помощи с целью 
улучшения качества жизни пациентов и снижения риска 
ранней смертности.
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