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Дети, страдающие дистрофической формой врожденного буллезного эпидермолиза (ВБЭ), имеют недостаточность 
питания многофакторного генеза. И, несмотря на накопленный опыт по ведению этой сложной категории больных, 
многие практические вопросы организации оптимального питания при ВБЭ остаются нерешенными. В обзоре пред-
ставлены современные подходы к оценке нутритивного статуса у детей, в том числе разработанные для оценки нару-
шения питания у детей с ВБЭ; приводятся формулы для расчета потребности в нутриентах. Проведен анализ научных 
данных по патогенезу и особенностям нарушения нутритивного статуса у детей с ВБЭ. Отмечено, что сложность орга-
низации нутритивной поддержки этой тяжелой категории больных обусловлена несоответствием между повышенной 
потребностью в питательных веществах и ограниченными возможностями усвоения пищи, что требует особой диеты 
с повышенной энергетической и белковой ценностью без увеличения объема пищи. Рассмотрена целесообразность 
организации кормления детей c ВБЭ с использованием специализированных продуктов для энтерального питания 
и нутритивной поддержки.
Ключевые слова: дети, врожденный буллезный эпидермолиз, дистрофическая форма, питание, энтеральное пита-
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Children suffering from dystrophic forms of innate epidermolysis bullosa (IEB), have malnutrition of multifactorial genesis. And, 
despite the experience of working with this complex group of patients, many practical issues of optimal nutrition organization at IEB 
remain unsolved. The review presents modern approaches to the assessment of nutritional status with children, including those 
developed for the assessment of eating disorders with children having IEB; the formulas for calculating the nutrient requirement are 
presented. The analysis of the scientific data on the pathogenesis and characteristics of disturbances in nutritional status with children 
having IEB is done. It is noted that the complexity of nutritional support of this severe category of patients is due to a mismatch between 
the increased need for nutrients and limited assimilation of food, which requires a special diet with increased energy and protein value 
without increasing the amount of food intake. Reasonability of the organization of feeding children having IEB with specialized products 
for enteral nutrition and nutritional support is analyzed.
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ВВЕДЕНИЕ 
Врожденный буллезный эпидермолиз (ВБЭ) — это 

группа редких (орфанных) наследственных заболеваний, 
характеризующихся нарушением межклеточных связей 
в эпидермисе или эпидермально-дермальном соедине-
нии, приводящим к образованию пузырей на коже и/или 
слизистых оболочках даже при незначительном их трав-
мировании [1]. Для ВБЭ характерно начало с рожде-
ния или первых месяцев жизни, непрерывное течение 
с частыми обострениями [1]. Большинство заболева-
ний этой группы приводит к инвалидизации больных 
и сокращению продолжительности их жизни. Наиболее 
тяжелым течением отличаются дистрофические формы 
ВБЭ [1]. Молекулярный дефект, лежащий в основе кли-
нических проявлений ВБЭ, вызван нарушением синтеза 
коллагена VII типа. При некоторых клинических формах 
дистрофического ВБЭ может отмечаться полное отсут-
ствие экспрессии гена, ответственного за синтез этого 
белка, что ведет к более тяжелым клиническим прояв-
лениям [1]. Клиническая картина дистрофических форм 
ВБЭ характеризуется появлением пузырей и/или эрозий 
на коже и слизистых оболочках. Эпителизация эрозив-
ных дефектов при различных формах дистрофического 
ВБЭ проходит с формированием рубцовой ткани (чаще 
атрофической) и милиумов. К специфическим признакам 
тяжело протекающих клинических форм заболевания 
относятся контрактуры, псевдосиндактилии и отсутствие 
ногтей [1]. Наблюдается также поражение желудочно-
кишечного тракта (ЖКТ) — слизистой оболочки полости 
рта, глотки, пищевода и прямой кишки, которое заверша-
ется рубцеванием с заращением во рту вестибулярных 
складок, утратой уздечек, анкилоглоссией, эпизодами 
дисфагии, формированием стриктур пищевода, гастро-
эзофагеального рефлюкса, постоянными запорами [2]. 
Из-за невозможности гигиенической обработки зубов 
(в связи с легкой ранимостью слизистой оболочки) среди 
больных с ВБЭ широко распространено поражение зуб-
ной ткани в виде кариеса [2, 3].

Все эти факторы приводят к тому, что многие дети, 
страдающие дистрофической формой ВБЭ, имеют недо-
статочность питания многофакторного генеза. И, несмо-
тря на накопленный опыт по ведению этой сложной 
категории больных, многие практические вопросы орга-
низации оптимального питания при ВБЭ остаются нере-
шенными. Помимо других трудностей, это отчасти связано 
со сложностью проведения клинических исследований 
из-за редкости заболевания и малого числа пациентов 
в наблюдениях.

ПОНЯТИЕ НЕДОСТАТОЧНОСТИ ПИТАНИЯ 
Под недостаточностью питания понимают дисба-

ланс между потребностью в питательных веществах и их 
поступлением, что негативно влияет на рост и развитие 
ребенка [4]. Понятие недостаточности питания пришло 
на смену ранее широко используемым терминам «гипо-
трофия» и «белково-энергетическая недостаточность», 
как наиболее полно характеризующим нутритивный ста-
тус. Оно охватывает все этиологические факторы (вклю-
чая неадекватное потребление питательных веществ, 
недостаточное их усвоение и повышенную потребность).

В отличие от недостаточности питания, принятый ранее 
термин «гипотрофия», означавший хроническое расстрой-
ство питания с дефицитом массы тела по отношению 
к росту и/или возрасту ребенка, применялся в основном 
в отношении детей раннего возраста. При этом не учиты-
валось одно из наиболее тяжелых проявлений нутритив-
ной недостаточности, как задержка роста [5].

Предложенный в 1961 г. Объединенным комитетом 
экспертов по установлению стандартов на пищевые про-
дукты ФАО/ВОЗ и широко используемый термин «бел-
ково-энергетическая недостаточность» означает «али-
ментарно-зависимое состояние, вызванное достаточно 
продолжительным и/или интенсивным преимущественно 
белковым и/или энергетическим голоданием, проявляю-
щееся дефицитом массы тела и/или роста и комплексным 
нарушением гомеостаза организма». Понятие «недоста-
точность питания» в отличие от термина «белково-энерге-
тическая недостаточность» учитывает такие факторы нару-
шения питания, как недостаточное усвоение питательных 
веществ или повышенные потребности в них у больных 
детей, а также дефицит микронутриентов [6].

Недостаточность питания подразделяется на первич-
ную и вторичную и может быть острой или хронической, 
которые в свою очередь имеют по две степени тяжести — 
умеренную и тяжелую [6]. Первичная недостаточность 
питания возникает при дефиците потребления нутри-
ентов, в то время как вторичная обусловлена различ-
ными заболеваниями. Острая недостаточность питания 
выражается преимущественно потерей массы тела и ее 
дефицитом по сравнению с долженствующей (в соответ-
ствии с ростом), для хронической формы характерны как 
дефицит массы тела, так и существенная задержка роста.

Основные причины недостаточности питания в стра-
нах с высоким уровнем доходов и развивающихся имеют 
определенные различия. Если в странах со слабораз-
витой экономикой основной причиной недостаточно-
сти питания является неадекватное потребление пищи, 
то в экономически благополучных, как правило, такое 
состояние может развиться в результате тяжелых, часто 
хронических, заболеваний, приводящих к повышению 
потребности в пищевых веществах или нарушению усво-
ения нутриентов, т. е. является вторичным [7, 8]. Общая 
распространенность такой недостаточности питания в 
странах с высоким уровнем экономического развития 
невелика, но поскольку ее основная причина — тяжелые 
заболевания, то она существенно выше среди госпитали-
зированных в стационар детей (от 26 до 40% в структуре 
всех причин недостаточности питания) [7, 8].

Недостаточное питание представляет собой не только 
белково-калорийный дефицит, но и в большинстве случа-
ев — микронутриентный, сопровождается гиповитами-
нозом, неадекватным составом эссенциальных микро-
элементов, ответственных за реализацию иммунных 
функций, оптимальный рост и развитие мозга. В связи с 
этим длительная недостаточность питания часто сопряже-
на с отставанием в психомоторном развитии, задержкой 
речевых и когнитивных навыков и функций, высокой под-
верженностью инфекционным заболеваниям вследствие 
снижения иммунитета, что в свою очередь усугубляет 
нутритивную недостаточность у ребенка [9]. При этом 
чем младше ребенок, тем быстрее, независимо от при-
чин, возникает недостаточность питания, что обусловлено 
высокой скоростью роста и активностью метаболизма 
у детей, обратно пропорциональных его возрасту.

МЕТОДЫ ОЦЕНКИ НУТРИТИВНОГО СТАТУСА 
И ДИАГНОСТИКА НЕДОСТАТОЧНОСТИ ПИТАНИЯ 
Для диагностики и оценки степени нарушения питания 

у детей используют клинические, лабораторные и инстру-
ментальные методы. Клиническая оценка нутритивно-

го статуса включает клиническое обследование с учетом 
специфических симптомов нутритивной недостаточности 
и гиповитаминозов, а также антропометрию с измерени-
ем массы и длины тела, окружности головы, груди и пле-
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ча, толщины кожно-жировых складок. Лабораторная 

(биохимическая) оценка нутритивного статуса учи-
тывает содержание в сыворотке крови белков, в том 
числе короткоживущих, и основных электролитов. Кроме 
того, нутритивный статус может быть оценен при помощи 
результатов определения состава тела (биоимпедансо-
метрия, воздушная бодиплетизмография), а также путем 
анализа фактического питания.

Антропометрия 

Измерение скорости роста и прибавки массы тела — 
самый простой способ оценки физического развития. 
Измерения детей с ВБЭ должны проводиться каждые 
3–6 мес, у младенцев и детей раннего возраста — еже-
месячно, при необходимости — чаще [10]. У детей млад-
ше двух лет измеряют также окружность головы. У детей 
с дистрофической формой ВБЭ и тяжелым течением 
заболевания из-за болезненных сгибательных контрак-
тур суставов и остеопороза измерение роста может быть 
затруднено или невозможно. В этом случае пользуются 
ростомером для лежачего положения или измеряют дли-
ну тела по частям [11].

Для оценки данных антропометрии в настоящее вре-
мя наиболее целесообразно применять модель Z-score. 
Z-score — оценка индивидуальных длины и массы тела 
детей за счет расчета стандартных отклонений или сигм, 
на которые исследуемый показатель массы или длины 
тела отличается от медианы стандартной популяции. Эта 
величина вычисляется по уравнению:

показатель ребенка – медиана стандартной 
популяции (М) / стандартное отклонение в стандартной 

популяции (�), 

в основу которого заложены новые стандарты ВОЗ 
(2006 г.) для оценки роста и развития детей в возрасте 
до 5 лет. Предложенные стандарты базируются на резуль-
татах многоцентрового исследования антропометриче-
ских данных детей, проживающих в 6 странах пяти разных 
континентов [12]. Критериями включения детей в иссле-
дование для конструирования стандартов было обеспе-
чение ребенку таких условий (нормальный уход, грудное 
вскармливание, удовлетворительный санитарно-гигиени-
ческий режим, доступная медицинская помощь), которые 
обеспечивали реализацию генетических возможностей 
роста и развития. Авторы исследования подчеркнули, 
что антропометрические стандарты соответствуют пара-
метрам, которые должны быть (или желательны) у детей, 
а не отражают средние показатели реального роста и раз-
вития детей в данное время в указанных странах [13]. 
Дополнительно к антропометрическим индексам «масса 
тела для возраста», «рост (длина тела) для возраста» 
и «масса тела для роста (длины тела)» ВОЗ был разрабо-
тан новый стандарт — «индекс массы тела для возраста». 
Кроме того, предложены стандарты для раннего возрас-
та: окружность головы, плеча, кожных складок в области 
трехглавой мышцы и подлопаточной области. Описанные 
стандарты легли в основу компьютерной программы WHO 
ANTHRO. В дальнейшем на основании стандартов роста 
детей в возрасте 5–19 лет, разработанных ВОЗ в 2007 г., 
была разработана компьютерная программа ANTHRO 
Plus, обеспечивающая доступное и удобное использова-
ние стандартных кривых роста для оценки антропоме-
трических параметров детей всех возрастов [12]. Таким 
образом, существующие международные стандарты ВОЗ 
по антропометрическим показателям охватывают все 
возрастные группы детей (0–19 лет) [14].

Биохимический анализ 

Биохимические показатели, позволяющие судить о 
характере питания и потреблении пищевых веществ 
или энергии, являются биомаркерами нутритивного 
статуса. Лабораторные методы позволяют выявлять 
доклинические формы нарушения питания и недостаточ-
ной обеспеченности организма нутриентами. Однако, 
следует отметить, что нормальная концентрация раз-
личных веществ в крови может сохраняться даже при 
значительном обеднении их депо в органах и тканях, 
поэтому не всегда соответствует достаточному уровню 
обеспеченности. Так, уровень общего белка в сыворот-
ке крови не всегда отражает уровень обеспеченности, 
поскольку уровень общих белков может быть даже 
повышенным за счет белков острой фазы воспаления 
и маркеров белкового катаболизма. При обезвожи-
вании уровень общего белка, мочевины и креатинина 
также повышается. Считается, что наиболее точными 
показателями нутритивного статуса являются уровни 
в крови альбумина, преальбумина, трансферрина, церу-
лоплазмина и ретинолсвязывающего белка. Последние 
4 белка имеют самый короткий период полураспада 
и наиболее точно отражают наличие белковой недоста-
точности у ребенка [15].

Альбумин сыворотки синтезируется в печени и явля-
ется одним из наиболее изученных белков, период его 
полужизни составляет около 3 нед [16]. Концентрация 
сывороточного альбумина изменяется при воспалении, 
поэтому на его уровень можно ориентироваться лишь 
при долгосрочном наблюдении. Для оценки краткосроч-
ных изменений нутритивного статуса предпочтитель-
но определять преальбумин или трансферрин. Однако, 
и на эти маркеры оказывают влияние другие непищевые 
факторы, такие как печеночная и почечная недоста-
точность, гормоны, инфекции и воспаление (табл. 1). 
Дополнительным методом оценки белкового обмена 
и непрямой оценки пищевого статуса может являться 
показатель экскреции мочевины [17].

Оценка состава тела 

Антропометрические данные, в т. ч. и такой показа-
тель, как индекс массы тела (отношение массы тела в кг 
к росту в м2), позволяющий оценить соответствие массы 
тела для данного роста, ничего не говорит о соотношении 
массы жировой ткани и безжировой массы тела. Поэтому 
для более точной оценки нутритивного статуса и контро-
ля эффективности диетологических мероприятий, поми-
мо антропометрических показателей, важно оценивать 
показатели состава тела. Более точным считается метод 
воздушной бодиплетизмографии [18, 19], который позво-
ляет определять безжировую (тощую) массу, жировую 
массу (в кг) и относительное содержание жира в тканях 
у детей и взрослых. Для этих целей у младенцев с массой 
тела менее 8 кг успешно используется аппарат для боди-
плетизмографии [20]. Для детей в возрасте старше 5 лет 
наиболее широко используется биоэлектрическая био-
импедансометрия по стандартной четырехэлектродной 
схеме, позволяющая определять следующие параметры: 
жировую массу тела, безжировую (тощую) массу, процент-
ное содержание жира, активную клеточную массу, удель-
ный (нормированный на площадь поверхности тела), 
основной обмен, общее содержание воды в организме, 
объем внеклеточной жидкости и др. [21–23]. Следует, 
однако, отметить, что метод биоимпедансометрии имеет 
существенные ограничения применения у больных с дис-
трофической ВБЭ из-за частого поражения кожи в зонах 
стандартного наложения электродов.
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Оценка фактического питания 

Оценка фактического питания чаще всего проводит-
ся расчетными методами, в настоящее время — с помо-
щью компьютерных программ. База данных для таких 
программ создается на основе сведений о химическом 
составе продуктов и блюд; в отечественных программах 
для оценки фактического питания используются Таблицы 
химического состава и калорийности российских про-
дуктов питания [24]. Полученные результаты сравнива-
ются с международными или национальными, в част-
ности российскими, нормами потребления питательных 
веществ и энергии для соответствующего возраста 
[25]. Первым этапом исследования по оценке факти-
ческого питания является анкетирование с заполнени-
ем 3–5-дневных опросных анкет, содержащих вопросы 
по детальной характеристике фактического питания с 
учетом объема порций. Для облегчения заполнения 
анкет могут быть использованы альбомы с изображе-
нием различных порций основных продуктов питания 
и готовых блюд. Алгоритм компьютерной оценки состава 
рациона на примере компьютерной программы «Оценка 
фактического питания» на основе программы 1С пред-
ставлен на рис. 1. Благодаря простоте использования 
и эффективности компьютерных расчетов фактического 

питания программы все шире внедряются в клиниче-
скую практику.

Значительно реже при сборе информации о питании 
применяется более трудоемкий весовой метод, предпо-
лагающий строгий количественный учет всех потребляе-
мых за день продуктов и блюд путем их взвешивания [26].

Недостатком расчетных методов является то, что полу-
чаемые сведения имеют усредненный, ориентировочный 
характер, что связано со значительными и не учитыва-
емыми в справочных таблицах колебаниями истинно-
го содержания витаминов и минеральных элементов 
в одних и тех же продуктах питания в зависимости от их 
сорта, климатических и географических условий проис-
хождения, сезона года, технологических особенностей 
производства и переработки, условий и сроков хранения 
и многих других факторов [27]. Этих недостатков лишены 
прямые аналитические методы определения состава 
рациона. При аналитическом методе весь рацион обсле-
дуемого дублируется в виде «двойной» порции, которая 
потом подвергается химическому анализу. Данный метод 
позволяет более точно определить содержание всех 
компонентов в потребляемом рационе, однако из-за 
дороговизны и трудоемкости используется только в науч-
ных целях [26].

Показатель
Период полужизни 

в плазме крови, сут
Факторы, влияющие на показатель

Альбумин 15–20 
Белково-энергетическая недостаточность, поражение печени, 
белоктеряющая энтеропатия

Преальбумин 8 
Белково-энергетическая недостаточность, болезни печени и почек, 
болезни обмена железа, воспаление

Трансферрин 8 
Белково-энергетическая недостаточность, гломерулопатия, 
белоктеряющая энтеропатия, поражение печени, воспалительные 
заболевания, дефицит железа

Тироксинсвязывающий 
преальбумин

2–3 
Белково-энергетическая недостаточность, болезни печени, 
гипертиреоз, воспалительные заболевания

Ретинолсвязывающий 
белок

12 ч
Белково-энергетическая недостаточность, дефицит витамина А, 
болезнь печени, дефицит цинка, воспалительные заболевания

Таблица 1. Сывороточные белки, используемые для оценки нутритивного статуса [9]

Рис. 1. Алгоритм компьютерной оценки химического состава рациона и соответствия его потребностям организма (автор рисунка — 
С.Г. Макарова)

Анкетно-опросный метод сбора информации по фактическому 
питанию (с использованием альбомов порций)

Внесение данных в компьютерную программу

Таблицы химического состава и калорийности

Нормы потребности детей в пищевых веществах и энергии в зависимости от возраста и пола

Энергоемкость и химический 
состав рациона

Учет физической активности с использованием 
коэффициентов физической активности

Заключение о соответствии рациона потребностям в энергии, основных нутриентах, 
витаминах, минеральных веществах

Компьютерный анализ

Возраст, пол, рост, масса тела ребенка
Данные по физической активности
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КРИТЕРИИ НЕДОСТАТОЧНОСТИ ПИТАНИЯ 
Диагностическое значение Z-score антропометриче-

ских показателей как критерия недостаточности питания 
представлено в табл. 2.

Классификация ВОЗ предполагает наличие умеренной 
(Z-score масса/рост > -3/< -2) и тяжелой (Z-score мас-
са/рост < -3) степени недостаточности питания [8, 28]. 
Вместе с тем считается, что для клинической практики сле-
дует выделять легкую степень недостаточности питания, 
или группу риска по недостаточности питания, когда пока-
затель Z-score находится в пределах > -2/< -1 [9]. Легкая 
белково-энергетическая недостаточность представлена в 
МКБ-10 под кодом Е44.1. Организация нутритивной под-
держки детям с легкой степенью недостаточности питания 
позволяет предотвратить более тяжелые нарушения.

ОСОБЕННОСТИ НУТРИТИВНОГО СТАТУСА ДЕТЕЙ 
С ВРОЖДЕННЫМ БУЛЛЕЗНЫМ ЭПИДЕРМОЛИЗОМ 
Причины недостаточности питания у детей с ВБЭ имеют 

как эндогенный, так и экзогенный характер и, по сути, вклю-
чают в себя все возможные патогенетические механизмы 
формирования недостаточности питания [10, 29, 30]:
1) экзогенный фактор — недостаточное поступление 

пищевых веществ. У больных с ВБЭ это может быть 
связано со снижением аппетита, а также с отказом 
ребенка от пищи из-за затруднений с ее приемом 
(болезненность при жевании и глотании, затруднение 
глотания) [31, 32];

2) поражение зубов, которые ограничивают процесс 
откусывания и разжевывания и делают возможным 
употребление продуктов только жидкой консистенции 
[33–35];

3) осложнения со стороны верхних отделов пищевари-
тельного тракта полости рта, глотки, пищевода огра-
ничивают прием пищи и нарушают переваривание 
питательных веществ;

4) повреждение слизистой оболочки ЖКТ и нарушение 
моторики, характерные для больных с ВБЭ, приводят 
к нарушению абсорбции и ретенции пищевых веществ;

5) каловые завалы, хронический запор и болезненная 
дефекация очень широко распространены среди 
больных с ВБЭ и часто вызывают апатию и вторичную 
анорексию;

6) повышенные потребности в нутриентах и энергии у 
этих больных связаны с потерей белка и минеральных 
веществ с отторгающимся эпидермисом и зависят 
от площади поражения кожи;

7) усиленный катаболизм на фоне хронического воспале-
ния, открытые раны с сопутствующими им потерей кро-
ви и серозной жидкости, потерей тепла и инфекциями 
увеличивают потребности организма в нутриентах.

Нарушение нутритивного статуса наблюдается пре-
имущественно при генерализованных формах рецессив-
ного дистрофического и пограничного ВБЭ. Считается, 
что оно прямо пропорционально тяжести ВБЭ [30, 33]. 
Поражение множества органов и систем при ВБЭ пря-
мо и косвенно влияет на физическое и эмоциональное 
состояние пациентов. В редких случаях, если поражение 
ограничено одними ногами и вынуждает больных вести 
преимущественно сидячий образ жизни, то независимо 
от типа ВБЭ, они могут набрать лишний вес [30].

При дистрофической форме ВБЭ описаны хрониче-
ские воспалительные заболевания кишечника [36, 37], 
а гистологическое исследование слизистой оболочки 
ЖКТ выявляет воспалительные изменения, которые 
могут быть связаны с дефектами адгезии клеток, возмож-
но, вызывающими изменение проницаемости слизистой 
оболочки [38].

Поражение эпителия может быть ограничено много-
слойным плоским эпителием, т. е. пищеводом и задне-
проходным каналом [37], но может быть поврежден и 
цилиндрический эпителий, выстилающий средний отдел 
пищеварительного тракта [36]. Повреждение кишечного 
эпителия приводит к нарушению всасывания аминокис-
лот и других питательных веществ [39].

Следует отметить, что для детей с дистрофической 
формой ВБЭ помимо недостаточного набора массы тела 
характерно и отставание в росте, патогенез которо-
го точно не установлен, но предполагается, что имеют 
значение хроническое воспаление и провоспалительные 
цитокины. Есть данные, что задержка развития у детей 
с рецессивным дистрофическим ВБЭ начинается во вну-
триутробном периоде, и уже при рождении они имеют 
меньшую длину тела, чем здоровые новорожденные [40].

Для комплексной оценки факторов, нарушающих 
питание при ВБЭ, разработана шкала THINC (Tool to 
Help Identify Nutritional Compromise) [41], которая помога-
ет оценить нутритивный статус ребенка с ВБЭ и его име-
ющееся или потенциальное нарушение. Оценку по шкале, 
согласно рекомендациям, проводит врач-диетолог или 
иной медицинский работник, наблюдающий за ребен-
ком, совместно с другими специалистами. При этом 
оцениваются три основные группы критериев состояния 
ребенка: результаты антропометрии, признаки наруше-
ний со стороны органов пищеварения и дерматологи-
ческие симптомы. Максимальная сумма — 100 баллов: 
чем она выше, тем больше вероятность нарушения 
нутритивного статуса. Разработаны отдельные шкалы для 
детей разного возраста. Так, шкала для детей в возрасте 
до 18 мес учитывает массу и длину тела при рождении; 
динамику этих показателей за последние 2–4 мес; харак-
тер вскармливания и применение лечебных продуктов; 

Критерий Z-score Диагностическое значение

WAZ 
< -2 Отражает острое недоедание с задержкой прибавки массы тела

> +1 Свидетельствует об избыточной массе или ожирении

HAZ < -2
Характеризует низкорослость, может свидетельствовать о хронической 
белково-энергетической недостаточности

BAZ 

< -2 Недостаточность питания

> +1 Избыточная масса тела 

> +2 Ожирение

Таблица 2. Диагностическое значение Z-score антропометрических показателей

Примечание. WAZ (от Weight-for-Age Z-score) — масса тела/возраст, HAZ (от Height-for-Age Z-score) — рост/возраст, 
BAZ (от BMI-for-Age Z-score) — индекс массы тела/возраст.
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наличие проблем с глотанием и/или отказ от грудного 
кормления; использование зондового питания; нали-
чие гастроэзофагеального рефлюкса; характер стула и 
применение слабительных; площадь поврежденных и 
инфицированных участков кожи [41]. Шкала для детей 
в возрасте старше 18 мес учитывает следующие показа-
тели: результаты антропометрии (отклонения, выражен-
ные в сумме центильных коридоров; динамика массы 
тела за последние 6 мес); прирастание языка; дисфагия 
и антирефлюксная терапия; характер стула и применение 
слабительных; наличие элиминационной диеты; наличие 
гастростомы; площадь поврежденных и инфицированных 
участков кожи [41]. Следует отметить, что многофактор-
ный патогенез недостаточности питания при дистрофи-
ческой ВБЭ осложняет организацию нутритивной под-
держки больных, а также снижает ее эффективность. Так, 
показано, что отклонения от нормы в общем и биохими-
ческом анализе крови отмечаются не только у пациентов, 
не получающих лечебного питания [29, 42], но и у тех, 
которые получают питательные смеси внутрь или через 
гастростому [43]. Все это еще раз подчеркивает слож-
ность организации адекватной нутритивной поддержки 
этой категории больных.

РОЛЬ НЕДОСТАТОЧНОСТИ ПИТАНИЯ КАК ФАКТОРА, 
УТЯЖЕЛЯЮЩЕГО ТЕЧЕНИЕ БОЛЕЗНИ 
При недостаточности питания постепенно нарушаются 

все виды обмена веществ. На первых этапах истощаются 
депо гликогена и жира, затем, если дефицит пищевых 
веществ не был скорректирован, происходит распад бел-
ка, преимущественно в мышечной ткани, соответственно, 
уменьшаются концентрации альбумина и общего бел-
ка. Нарушения метаболизма белка становятся причиной 
снижения иммунитета в связи с изменением синтеза 
иммуноглобулинов, активности ферментов, секреции 
инсулина и инсулиноподобного фактора роста, а также 
изменения синтеза фибриногена и факторов свертыва-
ния крови [9].

Нутритивную ценность белка определяет его амино-
кислотный состав, в частности наличие в нем незамени-
мых аминокислот, которые организм человека не может 
синтезировать сам, а должен получать с пищей. К неза-
менимым относят триптофан, лизин, лейцин, изолейцин, 
валин, треонин, метионин и фенилаланин. Цистеин и 
тирозин ограниченно, но при необходимости могут син-
тезироваться в организме, поэтому их называют полуза-
менимыми (англ. semi-essential) [44, 45]. Иногда к неза-
менимым аминокислотам относят и гистидин. Таким 
образом, потребность в белке определяется потребно-
стью в незаменимых аминокислотах.

Что касается других аминокислот (аланин, аргинин, 
аспарагин, аспарагиновая кислота, глутамин, глутами-
новая кислота, глицин, пролин и серин), то они могут 
синтезироваться, в том числе в организме человека, 
поэтому считаются заменимыми. Гамма-аминомасляная 
кислота (ГАМК) и диоксифенилаланин (ДОФА) не входят в 
состав белков, но выполняют в организме важные функ-
ции — являются компонентами нервной ткани и участву-
ют в передаче нервных импульсов [44].

Кроме того, что аминокислоты активно используются 
для синтеза крайне необходимых транспортных, иммун-
ных, острофазных и некоторых других белков, они также 
расходуются на энергетические нужды. Недостаточное 
поступление белка приводит к усилению собственного 
распада и повышению реутилизации аминокислот. При 
тяжелой недостаточности питания процесс реутилизации 
аминокислот замедляется [9, 27].

Выраженный дефицит белка при удовлетворительном 
поступлении углеводов приводит к отекам и сопрово-
ждается практически полным прекращением распада 
белка, что в совокупности со снижением активности 
реутилизации аминокислот приводит к резкому падению 
их концентрации и нарушению синтезирующей функции 
печени. Возникающий при этом окислительный стресс 
приводит к разрушению целостности клеток [46].

Расщепление жиров является наиболее эффективным 
способом энергообеспечения организма, а при недо-
статочности питания преимущественно углеводный энер-
гетический обмен меняется на липидный. Повышается 
гидролиз жиров, а неэстерифицированные жирные 
кислоты используются в качестве источника энергии. 
Увеличивается биосинтез жирных кислот из холестерина, 
необходимых для поддержания функции пищеваритель-
ной системы, и глюкокортикостероидов, регулирующих 
процессы адаптации. Тяжелая степень недостаточности 
питания обусловливает организму переход на режим 
максимальной экономии энергии. В результате процесс 
распада жиров замедляется, снижается усвоение неэсте-
рифицированных жирных кислот, падает концентрация 
фосфолипидов и неэстерифицированного холестерина 
в крови, что приводит к структурным и функциональ-
ным изменениям клеточных мембран, уменьшению 
концентрации глюкокортикостероидов и жирных кислот 
[46, 47]. Изменения, происходящие в мембранах клеток 
в совокупности с постепенной декомпенсацией анти-
оксидантной системы и снижением липопротеид-липаз-
ной активности, ухудшают ассимиляцию триглицеридов 
в тканях, что приводит к перегрузке печени триглицери-
дами и нарушает ее функционирование. Именно поэтому 
лечение больных с тяжелой недостаточностью питания 
на первом этапе предусматривает строгое ограничение 
содержание жира в рационах, а при парентеральном 
питании — использование жировых эмульсий [9].

Недостаточное питание и развивающийся при этом 
стресс приводят к резкому повышению выработки кор-
тизола, что в условиях сниженного синтеза инсулина 
увеличивает соотношение кортизол/инсулин. Это спо-
собствует усилению процессов катаболизма. В условиях 
катаболической направленности обменных процессов 
глюкоза направляется преимущественно к мозгу, что при-
водит к нарушению инсулинозависимого роста тканей, 
снижению массы тела и замедлению линейного роста [9].

Поскольку витамины являются участниками всех 
метаболических процессов в организме, оптимальное 
обеспечение детского организма витаминами является 
необходимым условием его полноценного развития и 
здоровья. Недостаточное поступление в организм вита-
минов запускает целый каскад метаболических откло-
нений, которые постепенно приводят к функциональным 
нарушениям, а затем к морфологическим изменениям 
в органах и тканях [48–50].

Изменения при недостаточности питания не могут не 
коснуться пищеварительной системы. Дефицит нутриен-
тов способствует атрофии слизистой оболочки кишечни-
ка, что приводит к снижению ферментативной активности 
и выработке соляной кислоты, затруднению процессов 
переваривания и всасывания. Страдают барьерная функ-
ция кишечника и местный иммунитет [9, 27].

В соответствии с вышесказанным, при тяжелых фор-
мах ВБЭ замыкается «порочный круг», когда имеющиеся 
проявления заболевания приводят к нарушению нутри-
тивного статуса, что утяжеляет течение процесса и спо-
собствует усилению клинических проявлений самого 
заболевания (рис. 2).
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СОВРЕМЕННЫЕ ПОДХОДЫ К КОРРЕКЦИИ 
НУТРИТИВНОГО СТАТУСА БОЛЬНЫХ 
С ВРОЖДЕННЫМ БУЛЛЕЗНЫМ ЭПИДЕРМОЛИЗОМ 
Адекватным считается питание, полностью обеспе-

чивающее потребности организма не только в энергии 
и всех основных пищевых веществах (белках, углеводах, 
жирах, пищевых волокнах), но и обязательно в витаминах, 
минеральных солях, микроэлементах и других биологи-
чески активных компонентах пищи. Как видно из выше-
сказанного, организация адекватного рациона является 
важной составляющей комплексной терапии детей с ВБЭ.

Задачами лечебного питания детей с ВБЭ являются [10]:
• сведение к минимуму дефицита питательных веществ;
• ослабление стресса при кормлении:
• поддержание нормального содержания жира в орга-

низме;
• нормализация роста;
• обеспечение полового созревания;
• нормализация функции кишечника;
• нормализация иммунного статуса;
• ускорение заживления ран.

Однако, у детей с ВБЭ оценка потребностей в пита-
тельных веществах затруднена в связи со следующими 
факторами:
• полиорганным, воспалительным характером заболе-

вания и подверженностью инфекциям;
• изменениями потребностей пациента с течением вре-

мени, отражающих возраст, тяжесть поражения кожи, 
наличие инфекции, потребность в наверстывании 
роста и т. д.;

• трудностью в определении желаемой прибавки массы 
тела, когда из-за хронического воспаления, контрак-
тур суставов и остеопороза нарушен рост [10, 38].
Помимо этого, у ряда больных, как уже отмечалось, 

из-за выраженных контрактур может быть затруднена 
даже оценка роста.

В настоящее время диетотерапия пациентов с ВБЭ 
базируется на принципах, разработанных для больных 
с пролежнями и термическими ожогами [10]. При ВБЭ, 
как и при ожогах, потребности в питательных веще-
ствах пропорциональны тяжести повреждений [10, 51]. 
Однако, признается, что значительно повышенные коли-
чества некоторых питательных веществ, рекомендуемые 
при ожогах, не могут использоваться длительно при хро-
ническом течении заболевания [10].

Оценка потребности в питательных веществах 

Как уже отмечалось, дети, страдающие ВБЭ, имеют осо-
бые нутритивные потребности в связи с целым комплексом 
факторов, в том числе из-за потери питательных веществ 
с отслаивающимся эпителием и повышенными затратами 
в связи с хроническим воспалительным процессом.

Для определения энергетических потребностей детей 
с ВБЭ используется специальная формула, учитывающая 
фактическую массу тела, возраст, рост, а также наличие 
дополнительных факторов — пузырей, сепсиса и потреб-
ности в наверстывании роста [40]:

Масса тела (кг) � (ккал/кг для данного и роста) � 
[1 + сумма трех дополнительных факторов], 

где, дополнительные факторы — это:
1) отношение площади пузырей к площади поверхности 

тела (ППТ): 20% — ППТ 0,19; 40% — ППТ 0,50; 100% — 
ППТ 0,95;

2) сепсис: легкий — 0,20; умеренный — 0,50; тяже-
лый — 0,95;

3) наверстывание роста — 0,1–0,2.
Как видно из приведенных выше коэффициентов, для 

ребенка с 40% поражением кожи даже при нормальном 
росте и отсутствии септических явлений потребность 
в энергии увеличивается в 1,5 раза по отношению к воз-
растной норме потребления. Соответственно, при более 
обширном повреждении кожи, сепсисе и отставании 
в росте потребность в энергии еще выше.

В руководстве Дж.-Д. Файна и Х. Хинтрена приведен 
более простой метод расчета энергетических потреб-
ностей детей с ВБЭ, который основан на хронологи-
ческом возрасте и нормах потребления питательных 
веществ Великобритании [10]. Авторы считают, что 
добиться увеличения массы тела можно, удовлетво-
ряя на 100–150% медианную суточную потребность 
в энергии. Потребность в белках, согласно тому же руко-
водству, соответствует 115–200% нормы потребления 
белка (в Великобритании) для данного хронологического 
возраста. В соответствии с расчетами по этому принци-
пу рекомендуемое потребление белка для детей с ВБЭ 
может составлять 1,7–3 г/кг в сут. Детям с обширны-
ми/инфицированными повреждениями потребуется обе-
спеченность организма белком в количестве, близком к 
верхней границе диапазона [29].

Рис. 2. Недостаточность питания как фактор, приводящий к утяжелению течения врожденного буллезного эпидермолиза

Буллезный эпидермолиз

Повреждение кожи

Повышенная потребность в питательных 
веществах и энергии

Потери питательных веществ

Недостаточность питания, полигиповитаминоз

Снижение аппетита, нарушение жевания и глотания, стенозы

Хроническое воспаление, сепсис

Снижение иммунитета

Повреждение слизистой оболочки ЖКТ

Снижение барьерной функции ЖКТ, 
нарушение всасывания

Примечание. ЖКТ — желудочно-кишечный тракт.
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В отечественной практике подходы к расчету рациона 
для детей с ВБЭ не разработаны; и следует отметить, что 
нормы потребления белка, утвержденные Минздравом 
РФ, существенно выше, чем в большинстве зарубежных 
стран [25].

Как видно из вышесказанного, для больных ВБЭ харак-
терно несоответствие между повышенной потребностью 
в питательных веществах и ограниченными возможностя-
ми усвоения пищи, что требует применения диетологиче-
ских подходов, позволяющих повысить энергетическую 
и белковую ценность пищи без увеличения ее объема.

ОРГАНИЗАЦИЯ ЛЕЧЕБНОГО ПИТАНИЯ ДЕТЕЙ 
С ВРОЖДЕННЫМ БУЛЛЕЗНЫМ ЭПИДЕРМОЛИЗОМ 
НА ПЕРВОМ ГОДУ ЖИЗНИ 
У детей первого года жизни с ВБЭ, согласно существу-

ющим зарубежным рекомендациям, суточные энергети-
ческие потребности составляют от 130 до 180 ккал/кг 
(или 115–150% возрастных норм потребления), а в неко-
торых случаях возрастают до 225 ккал/кг. Потребности 
в белке составляют 2,5–4 г/кг (115–200% возрастных 
норм потребления), в жидкости — 150–200 мл/кг [10]. 
Массовое образование пузырей вызывает потерю жид-
кости и еще больше увеличивает потребности в ней.

Поиск младенцем соска может вызвать или усугубить 
повреждение кожи лица, а процесс сосания — привести 
к образованию пузырей на слизистых оболочках рта, язы-
ка и десен. Тем не менее считается, что следует поощрять 
кормление грудью, так как оно дает ребенку множество 
преимуществ [10]. Однако, за исключением легких случаев, 
исключительно грудное вскармливание не удовлетворяет 
повышенных потребностей младенцев с ВБЭ. Необходимо 
организовать питание, более насыщенное питательными 
веществами (в идеале — в сочетании с кормлением либо 
грудью, либо сцеженным грудным молоком). Для обога-
щения рациона на практике используют такие подходы, 
как повышение калорийности сцеженного грудного моло-
ка сухой питательной смесью, повышение концентрации 
разведенной питательной смеси (например, разведение 
до 15% вместо обычных 13%), добавление полимера глю-
козы и/или жировой эмульсии [29].

При организации искусственного вскармливания 
используется специализированный поильник для детей 
с расщелиной губы или неба, форма которого позволя-
ет свести к минимуму травмирование десневого края, 
а внутренний клапан и длинная ручка позволяют управ-
лять потоком пищи, так что даже при слабом сосании 
поток молока будет достаточным.

Для нутритивной поддержки детей раннего возраста 
используют специализированные продукты: в качестве 
примера можно привести готовую к употреблению высо-
кобелковую и высокоэнергетическую смесь (белки — 
2,6 г, жиры — 5,4 г, углеводы — 10,3 г, энергетическая 
ценность — 100 ккал в 100 мл продукта) [9] для энте-
рального питания детей первого года жизни «Инфатрини» 
(Нутриция Эдванс). Смесь используется как перорально, 
так и для зондового питания.

При признаках мальабсорбции и/или аллергии на 
белок коровьего молока наиболее оправданно приме-
нение аминокислотных смесей, или смесей на основе 
высокогидролизованного молочного белка, не содержа-
щих лактозу, обогащенных среднецепочечными тригли-
церидами, или смеси на основе аминокислот (например, 
«Неокейт» или «Неокейт Эдванс») с энергетической цен-
ностью в пределах 0,66–0,70 ккал/мл, что при приеме 
в объеме 1 л обеспечивает ребенку 660–700 ккал/сут 
[9]. Такая диета обеспечивает максимальное усвоение 

питательных веществ в условиях значительного угне-
тения переваривающей и всасывающей способности 
пищеварительного канала.

Считается, что потребности в витаминах у младен-
цев, вскармливаемых грудным молоком или обычными 
питательными смесями, удовлетворяются за счет раци-
она. Однако, в случае сомнений можно использовать 
соответствующие возрасту поливитамины при условии, 
что общее потребление (особенно витамина А) не пре-
вышает максимальной суточной потребности [10]. Хотя 
точные потребности в витаминах для детей с ВБЭ не уста-
новлены, считается, что тяжелобольные дети нуждаются 
в повышенном количестве всех витаминов [30], особен-
но витамина С, играющего важную роль во всасывании 
железа и синтезе коллагена [51]. При дотации витаминов 
из расчета 150–200% рекомендуемой суточной дозы их 
потребление остается в безопасных пределах.

Согласно существующим рекомендациям, прикорм 
ребенку с ВБЭ можно давать в то же время и в той же 
форме, что и здоровому, исключив грубую и абразивную 
пищу [10].

ОРГАНИЗАЦИЯ НУТРИТИВНОЙ ПОДДЕРЖКИ 
ДЕТЕЙ С ВРОЖДЕННЫМ БУЛЛЕЗНЫМ 
ЭПИДЕРМОЛИЗОМ СТАРШЕ ОДНОГО ГОДА 
Для детей старше одного года формируется адекватный 

рацион с достаточным количеством всех основных нутриен-
тов. Однако, формирование достаточного рациона за счет 
только натуральных продуктов у детей с дистрофической 
формой ВБЭ является практически невыполнимой зада-
чей. Поэтому для обогащения рациона детям старшего воз-
раста также могут быть использованы специализирован-
ные продукты для энтерального питания. Большинство этих 
смесей являются изокалорийными, т. е. содержат 100 ккал 
в 100 мл. При тяжелой степени нутритивной недостаточ-
ности предпочтение следует отдавать гиперкалорийным 
(гиперметаболическим) продуктам, которые позволяют 
дать большее количество нутриентов и энергии в меньшем 
объеме. Так, специализированный продукт «Нутринидринк» 
содержит 153 ккал в 100 мл смеси. В состав продукта вхо-
дят омега-3 и омега-6 — жизненно важные для развития 
ребенка полиненасыщенные жирные кислоты, а также 
каротиноиды, нуклеотиды, сбалансированный комплекс 
белков, углеводов, витаминов, минералов. Смесь содер-
жит растворимые и нерастворимые пищевые волокна, 
используется для нутритивной поддержки детей от 1 года 
до 12 лет.

При тяжелой недостаточности наиболее оправдан-
ным является энтеральное зондовое питание: медленное 
непрерывное поступление питательных веществ в ЖКТ, 
лучше всего с помощью инфузионного насоса, с учетом 
низких энерготрат на переваривание и усвоение пита-
тельных веществ по сравнению с порционным введени-
ем. При таком способе кормления улучшается полостное 
пищеварение, постепенно повышается всасывающая 
способность кишки, нормализуется моторика верхних 
отделов ЖКТ. Белковый компонент смесей для энтераль-
ного питания стимулирует секреторную и кислотообразу-
ющую функцию желудка, поддерживает адекватную экзо-
кринную функцию поджелудочной железы и секрецию 
холецистокинина, обеспечивает нормальную моторику 
билиарной системы и предотвращает такие осложнения, 
как билиарный сладж и холелитиаз [9].

У детей с ВБЭ применение зондового питания ограни-
чено из-за риска повреждения слизистой оболочки ЖКТ. 
В случаях тяжелой недостаточности питания и угрожающе-
го состояния ребенка при необходимости в организации 
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зондового питания используются специальные атравма-
тичные зонды. В тяжелых случаях налаживается дополни-
тельно парентеральное питание. Наложение гастростомы 
у больных с ВБЭ, как правило, не практикуется [10, 52].

Основным показателем адекватности диетотерапии 
является прибавка массы тела, которая считается опти-
мальной, если превышает 10 г/кг в сут, средней — при 
5–10 г/кг в сут, низкой — менее 5 г/кг в сут [9]. Однако, 
по свидетельству специалистов, достичь хороших пока-
зателей эффективности лечебного питания у детей с ВБЭ 
чрезвычайно трудно [10].

Помимо коррекции основной части рациона, больные с 
ВБЭ нуждаются в дополнительной дотации железа, цинка, по 
данным некоторых авторов — селена и карнитина [10, 53], 
а также кальция и витамина D под медицинским контролем.

В настоящее время ведутся исследования по раз-
работке подходов к лечебному питанию больных ВБЭ с 
использованием специальных продуктов и нутриентов, 
способствующих заживлению ран [54]. Получены поло-
жительные результаты применения их у взрослых боль-
ных с ВБЭ — заживление ран, оптимизация иммунного 
статуса и сниженные показатели воспаления [55].

Повреждение слизистой оболочки ЖКТ у детей с ВБЭ 
и связанное с этим снижение барьерных функций у неко-
торых детей может стать причиной пищевой сенсибили-
зации и пищевой аллергии [56], что значительно ослож-
няет нутритивную поддержку этих детей. При аллергии 
на белок коровьего молока детям необходимо орга-
низовать безмолочную диету. В таком случае в каче-
стве дополнительного питания для создания адекватного 
рациона могут быть использованы только аминокислот-
ные смеси или смеси на основе высокогидролизованного 
молочного белка [57].

ЗАКЛЮЧЕНИЕ 
Самые тяжелые формы ВБЭ, несмотря на современ-

ные технологии диетотерапии, сопровождаются тяжелой 
белково-энергетической недостаточностью. Это связано 
с многофакторным патогенезом недостаточности пита-
ния у этой сложной категории больных. Тем не менее 
признается, что питание воздействует на комплекс фак-
торов, принимающих участие в восстановлении тканей, 
поэтому оно должно быть максимально оптимизировано.
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