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Abstract
The purpose of the message is to demonstrate the 

results of surgical treatment of a patient with a rare 
genetic disorder i.e. inherited epidermolysis bullosa 
complicated with deformity of hands and feet.
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Резюме
Цель данного сообщения – демонстрация ре-

зультатов хирургического лечения  больного с ред-
ким генетическим заболеванием – врожденным 
буллезным эпидермолизом, осложненным развити-
ем деформаций кистей и стоп.
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Буллезный эпидермолиз  – группа редких на-
следственных генетически и  клинически гетеро-
генных заболеваний, характеризующихся образо-
ванием на  коже и  слизистых оболочках пузырей 
и  эрозий в  результате малейших травм. Это про-
исходит вследствие повышенной ранимости кожи 
даже от соприкосновения с одеждой или избыточ-
ного растяжения ее при активных движениях в об-
ласти суставов без какого‑либо механического воз-
действия [1, 2, 3].

Причина формирования данных деформаций 
заключается в том, что при эпителизации раны про-
исходит контракция ее, в результате чего медленно 
и постепенно формируются сгибательные контрак-
туры пальцев и псевдосиндактилии [4].

Традиционно в  зарубежной практике при  хи-
рургическом устранении деформаций пальцев ки-
стей у больных с буллезным эпидермолизом обяза-
тельным является закрытие раневых поверхностей 

кожными аутодермотрансплантами [5]. В  нашем 
примере для эпителизации ран пластическое их за-
крытие не используется. Это достигается благодаря 
тому, что производится щадящее разделение срос-
шихся пальцев в пределах соединительно-тканных 
прослоек. Образовавшиеся после этого раневые по-
верхности спонтанно эпителизируются. Большое 
значение для  достижения данного эффекта име-
ет использование для  закрытия ран современных 
атравматичных сетчатых покрытий и мазей.

Цель данного сообщения  – демонстрация ре-
зультатов хирургического лечения больного с бул-
лезным эпидермолизом, осложненным развитием 
деформаций кистей и стоп.

Клиническое наблюдение
Пациент  Н., 6  лет, страдает дистрофической 

формой врожденного буллезного эпидермолиза. 
С  периода новорожденности находился на  стаци-
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Рис. 1.  Вид левой кисти до операции – сгибательные контракту-
ры II–V пальцев

Рис. 2.  Вид левой кисти через 2 недели после операции – сгиба-
тельные контрактуры II–V пальцев и межпальцевые синдактилии 
устранены, раны в области кисти зажили, повязки «Воскопрана» 
в области пальцев не сняты, так как на данных участках имеются 
мелкие остаточные ранки с активной эпителизацией

Рис. 3.  Вид кистей через 6 месяцев после операции – сгиба-
тельные контрактуры II–V пальцев и межпальцевые синдактилии 
устранены:
А – тыльная поверхность кистей,
Б – боковая поверхность кистей,
В – ладонная поверхность кистей.
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онарном лечении по  месту жительства по  поводу 
длительно незаживающих ран в области туловища 
и  ягодиц, конечностей. Ребенку проводилось ком-
плексное лечение (антибактериальная и симптома-
тическая терапия, лечебное питание), гормональное 
лечение и  гемотрансфузии. В  связи с  формирова-
нием деформаций пальцев кистей и  стоп с  января 
2015 г. наблюдается в ДКБ № 9 им. Г. Н. Сперанско-
го, где были проведены следующие оперативные 
вмешательства.

22.04.16 г. «Устранение сгибательных контрак-
тур и межпальцевых синдактилий I–V пальцев пра-
вой кисти» (рис. 1).

Кисть фиксировали пароассально иглами 
и  гипсовой повязкой. Перевязки до  первичного 
слоя «Воскопрана» выполняли один раз в  7  дней 
до полной спонтанной эпителизации ран (рис. 2).

Через месяц (26.05.16  г.) мальчику выполне-
на аналогичная операция в  области правой кисти 
«Устранение сгибательных контрактур и межпаль-
цевых синдактилий II–V пальцев правой кисти».

Эффект после операции – достижение удовлет-
ворительной функции кистей (рис. 3).

Через 6  месяцев (ноябрь 2016  г.) у  данного 
больного была выполнена операция в области ле-
вой стопы «Устранение деформаций I–V пальцев 
левой стопы» (рис. 4).

После операции для закрытия раневых поверх-
ностей были использованы сетчатые повязки «Вос-
копран», поверх которых наносили мазь «Левосил». 
Стопу фиксировали гипсовой лонгетой. Перевязки 
до  первичной повязки («Воскопран») выполняли 
один раз в 7 дней до полной спонтанной эпителиза-
ции раны (рис. 5).

Эпителизация ран в  области пальцев достиг-
нута через 3 недели после операции, рана на тыль-

 
Рис. 4.  Вид левой стопы до операции

 
Рис. 6.  Вид левой стопы через 1 месяц после операции – дефор-
мации II–V пальцев устранены

 
Рис. 5.  Вид левой стопы через 2 недели после операции – 
деформации пальцев устранены, рана в области тыла стопы 
сократилась в 2 раза, повязки «Воскопрана» в области пальцев 
не сняты в связи наличием ран на данных участках
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ной поверхности стопы сократилась в  размерах 
с 15×8 см до 2×3 см.

Эффект после операции  – достижение полного 
устранения деформации пальцев левой стопы (рис. 6).

Выписан домой с улучшением в местном ста-
тусе.

Данный пример демонстрирует возможность 
хирургического лечения без  пластического закры-
тия ран у  больного с  редким генетическим забо-
леванием  – врожденным буллезным эпидермоли-
зом, осложненным развитием деформаций кистей 
и стоп.
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