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АННОТАЦИЯ
Обоснование. Врождённый буллёзный эпидермолиз ― тяжёлое орфанное наследственное заболевание с преиму­
щественным поражением кожи и слизистых оболочек. Изучение коморбидного фона, в том числе пищевой аллергии, 
остаётся актуальным вопросом, учитывая нередко возникающие трудности в лечении и формировании рациона у дан­
ной категории больных. 
Цель ― оценить частоту встречаемости и характер пищевой аллергии у детей с врождённым буллёзным эпи­
дермолизом.
Материалы и методы. В открытое одноцентровое нерандомизированное наблюдательное ретроспективно-проспек­
тивное исследование было включено 165 пациентов в возрасте от 2 месяцев до 17 лет с диагнозом врождённого бул­
лёзного эпидермолиза. Всем пациентам проводились оценка аллергологического анамнеза, определение уровней об­
щего IgE и аллергенспецифических IgE сыворотки крови к наиболее значимым пищевым аллергенам (UniCAP System, 
Thermo Fisher Scientific), при необходимости назначались диагностическая элиминационная диета и диагностическое 
введение продукта, а на основании полученных данных подтверждался или исключался диагноз пищевой аллергии. 
Результаты. Среди детей с врождённым буллёзным эпидермолизом подтверждённая пищевая аллергия составила 
13,9% случаев (13,4% в группе с дистрофической, 15,2% в группе с простой формой заболевания). Основными про­
явлениями пищевой аллергии в данной когорте больных были кожные симптомы. Наиболее частым этиологическим 
фактором пищевой аллергии выступали белки коровьего молока (78,3%). Большинство детей с пищевой аллергией 
имели высокий уровень общего IgE (87,5%). У детей с не-IgE-опосредованной формой высокие уровни общего IgE 
выявлялись в 25% случаев, и для этих пациентов было характерно тяжёлое течение основного заболевания и/или 
наличие сопутствующего атопического дерматита. Отягощённая наследственность по аллергическим заболеваниям 
оказалась более характерна для детей с IgE-опосредованной формой пищевой аллергии из группы простого буллёз­
ного эпидермолиза.
Заключение. Раннее выявление пищевой аллергии как отягчающего фактора течения основного заболевания необхо­
димо для оптимизации тактики диетологического сопровождения больных с врождённым буллёзным эпидермолизом.

Ключевые слова: врождённый буллёзный эпидермолиз; пищевая аллергия; пищевая сенсибилизация; дети.

Как цитировать:
Галимова А.А., Макарова С.Г., Мурашкин Н.Н. Клинические и иммунологические особенности пищевой аллергии при различных формах врождённого 
буллёзного эпидермолиза // Российский аллергологический журнал. 2023. Т. 20, № 3. С. 299–308. DOI: https://doi.org/10.36691/RJA11547

https://eco-vector.com/for_authors.php#07
https://crossmark.crossref.org/dialog/?doi=10.36691/RJA11547&domain=PDF&date_stamp=2023-10-18


300
ORIGINAL STUDY ARTICLES Russian Journal of AllergyVol. 20 (3) 2023

Copyright © 2023 Pharmarus Print Media
All rights reserved

Received: 24.05.2023	 Accepted: 07.09.2023 	 Published: 25.09.2023

DOI: https://doi.org/10.36691/RJA11547

Clinical and immunological characteristics  
of food allergy in different forms of inherited 
epidermolysis bullosa 
Albina A. Galimova1, Svetlana G. Makarova1, 2, Nikolay N. Murashkin1, 3, 4 
1	 National Medical Research Center for Children’s Health, Moscow, Russian Federation; 
2	 Lomonosov Moscow State University, Moscow, Russian Federation;
3	 The First Sechenov Moscow State Medical University (Sechenov University), Moscow, Russian Federation;
4	 Central State Medical Academy of Department of Presidential Affairs, Moscow, Russian Federation 

ABSTRACT
BACKGROUND: Inherited epidermolysis bullosa is a severe orphan hereditary disease with a predominant lesion of the skin 
and mucous membranes. The study of the comorbid background, including food allergies, remains an urgent issue, given the 
difficulties that often arise in the treatment and formation of the diet in this category of patients.
AIM: to assess the frequency and nature of food allergies in children with inherited epidermolysis bullosa.
MATERIALS AND METHODS: An open single-center randomized observational retrospective and prospective study included 
165 patients aged 2 months to 17 years with an inherited epidermolysis bullosa. All patients were evaluated for an allergic 
history, determination of the levels of total IgE and allergen-specific serum IgE to the most significant food allergens  
(UniCAP System, Thermo Fisher Scientific), if necessary, a diagnostic elimination diet and diagnostic product administration 
were prescribed, based on the data obtained, the diagnosis of food allergy was confirmed or excluded.
RESULTS: Among children suffering from inherited epidermolysis bullosa, confirmed food allergy was 13.9% of cases 
(in 13.4% in the group of children with dystrophic form of the disease, 15.2% in the group of children with a simple form of the 
disease). The main manifestations of food allergy in this cohort of patients were skin symptoms. Cow’s milk proteins were the 
most frequent etiological factor of food allergy (78.3%). Most children with food allergies had a high level of total IgE (87.5%). 
In children with non-IgE mediated form, high levels of total IgE were detected in 25% of cases, while these children were 
characterized by a severe course of the underlying disease or the presence of concomitant atopic dermatitis. Burdened heredity 
for allergic diseases turned out to be more typical for children with an IgE-mediated form of food allergy from the group of 
simple epidermolysis bullosa.
CONCLUSION: Early detection of food allergies in children with inherited epidermolysis bullosa, as an aggravating factor  
in the course of the underlying disease, is necessary to optimize the tactics of dietary support for patients with inherited 
epidermolysis bullosa.
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прогрессирующее и повторяющееся рубцевание кожи, 
формирование стриктур пищевода, псевдосиндактилий 
и контрактур кистей и стоп, а также глубокая задержка 
роста, анемия, нутритивная недостаточность [1, 4].

В зависимости от генетического дисбаланса, подтипа 
и типа наследования клиническая картина заболевания 
отличается полиморфизмом проявлений, степенью выра­
женности болевого синдрома, прогрессирующих кожных 
осложнений и степенью вовлечения различных органов 
и систем [4]. Таким образом, кожное и полиорганное вос­
паление является характерной чертой всех типов ВБЭ 
[1, 4]. Вероятно, что буллёзный эпидермолиз можно рас­
сматривать как мультисистемное заболевание, в имму­
нопатогенезе которого происходит нарушение регуляции 
цитокинов Th1, Th2, Th17 типов [4, 10].

Наряду с болью, ещё одним субъективным симптомом 
при ВБЭ является зуд, который значительно ухудшает те­
чение заболевания и качество жизни пациентов [10]. Ме­
ханизм возникновения зуда при ВБЭ полностью не изу­
чен. Усиление зуда, в свою очередь, может приводить 
к самоповреждению и повышению риска инфицирова­
ния, затрудняя и пролонгируя процессы заживления [10]. 
По существующим литературным данным, зуд, возника­
ющий при ВБЭ, является результатом нарушения регуля­
ции взаимодействия между клетками дермы, иммунными 
клетками и сенсорными нервными окончаниями [10–12]. 
В ответ на механическое повреждение синтезируются 
медиаторы воспаления, которые вовлекают в процесс 
иммунные клетки (в том числе Th2 и Th17). В последу­
ющих каскадах воспаления и заживления ран Т-клетки, 
эозинофилы, макрофаги и тканевые тучные клетки играют 
важную роль, стимулируя высвобождение множества ин­
терлейкинов (ИЛ-17, ИЛ-21, ИЛ-22; ИЛ-4, ИЛ-12, ИЛ-31), 
которые активируют сенсорные нейроны, запуская сигна­
лы зуда или даже повышая чувствительность нейронов 
к пруритогенам [10].

Особый интерес в иммунопатогенезе ВБЭ представля­
ют T2-ассоциированные медиаторы (ИЛ-4 и ИЛ-13) и по­
вышенный синтез IgE [10, 13, 14], что может свидетель­
ствовать о персистировании воспалительного иммунного 
ответа 2-го типа и возможной связи с аллергическими за­
болеваниями. Документально подтверждено и повышен­
ное количество эозинофилов в биоптатах кожи при всех 
типах ВБЭ, что может служить биомаркером поляриза­
ции Th2-клеток [15]. Таким образом, дисфункция кожных 
барьеров, влияние внешних факторов, чрезмерное воз­
действие антигенов, вовлечение воспалительного ответа 
2-го типа  ― все эти перечисленные факторы повыша­
ют вероятность развития транскутанной сенсибилизации 
и последующего развития пищевой аллергии [16]. 

Вопросы пищевой сенсибилизации и коморбидной 
пищевой аллергии у данной категории больных изу­
чены недостаточно, что связано с редкостью заболева­
ния и сложностью формирования достаточно большой 
для анализа группы пациентов. Однако это требует 

ОБОСНОВАНИЕ
Врождённый буллёзный эпидермолиз (ВБЭ) ― ге­

терогенная группа тяжёлых генетических заболеваний, 
вызванных дефектами белков дермоэпидермального со­
единения, которые проявляются механически индуциро­
ванным образованием пузырей на коже и слизистых обо­
лочках [1]. Большая часть проявлений заболеваний этой 
группы приводит к инвалидизации больных и сокращению 
продолжительности их жизни [2]. Выделяют 4 основные 
формы ВБЭ, в основе которых лежат вариации в генах, 
кодирующих компоненты, необходимые для структур­
ной и функциональной целостности эпидермиса и дер­
моэпидермального соединения [1, 3]. К наиболее часто 
встречающимся формам заболевания относят простую, 
для которой характерно образование пузырей в пределах 
эпидермиса, и дистрофическую, при которой пузыри об­
разуются в верхних слоях дермы [1, 4].

При простом буллёзном эпидермолизе (ПБЭ) чаще 
всего зоной поражения являются места, наиболее под­
верженные трению (руки и ноги), однако тяжесть может 
варьировать в зависимости от подтипа ПБЭ [4]. Наиболее 
распространённым внекожным проявлением ПБЭ являет­
ся образование эрозий или пузырей слизистой оболочки 
полости рта, которые возникают у 1/3 пациентов преиму­
щественно в младенчестве, тогда как поражение слизис­
той пищевода с формированием стриктур для данной 
группы пациентов нехарактерно [4]. Разрешение патоло­
гических элементов протекает без рубцовой атрофии [1, 4]. 
У большинства пациентов к концу детства развивается ке­
ратодермия ладоней и подошв [1, 4]. К дополнительным 
признакам в редких случаях относятся дистрофия ногтей, 
милиумы, гипер- и/или гипопигментация [5]. Как прави­
ло, качество жизни пациентов с ПБЭ обычно не страдает, 
а продолжительность жизни почти всегда сопоставима 
с популяционной [6], тем не менее для редких подтипов 
ПБЭ могут быть характерны атрезия привратника, мышеч­
ная дистрофия, кардиомиопатия и/или нефропатия [5]. 

Для дистрофического буллёзного эпидермолиза (ДБЭ) 
характерно генерализованное образование пузырей, 
которые в некоторых случаях быстро эпителизируются, 
а при тяжёлых формах болезни формируют хронические 
эрозивно-язвенные поражения [1, 4]. Аналогичные по­
вреждения могут отмечаться и на слизистых оболочках, 
преимущественно в полости рта, пищевода, анальной 
области, роговицы и конъюнктиве глаз [4, 7, 8]. Зажив­
ление при данной форме ВБЭ протекает с рубцевани­
ем. Для данной группы больных характерна дистрофия 
или полное отсутствие ногтевых пластинок, милиуимы, 
наиболее часто встречается трудно поддающаяся кор­
рекции белково-энергетическая недостаточность [1, 4, 9].  
Выделяют два основных подтипа ДБЭ в зависимости 
от типа наследования: аутосомно-доминантный (ДДБЭ) 
и аутосомно-рецессивный (РДБЭ) [1]. РДБЭ относится к бо­
лее тяжёлой форме заболевания, для которой типичны 
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обследования включали определение концентрации общего 
IgE сыворотки крови и аллергенспецифических IgE к наибо­
лее распространённым пищевым аллергенам и продуктам,  
наиболее часто используемым в питании детей (молоко 
и его фракции, куриное яйцо, говядина, баранина, кури­
ца, индейка, кролик, свинина, пшеница, глютен, ячмень, 
овёс, рожь, рис, яблоко, груша, банан), с помощью метода 
непрямой иммунофлуоресценции на автоматическом ана­
лизаторе ImmunoCAP250 (UniCAP System, Thermo Fisher 
Scientific, ранее Phadia АВ). При подозрении на пищевую 
аллергию с диагностической целью детям назначалась 
диагностическая элиминационная диета с исключением 
вероятного причинно-значимого аллергена, продолжи­
тельность которой составляла не менее 4  недель. После 
подтверждения диагноза ребёнку назначалась лечебная 
элиминационная диета продолжительностью 6–12 меся­
цев в соответствии с международными [18] и отечествен­
ными [19] клиническими рекомендациями по ведению 
детей с пищевой аллергией. Пациенты с ВБЭ получали 
наружную терапию согласно регламентирующим доку­
ментам по ведению больных ВБЭ. 

Анализ в подгруппах
В ходе исследования были сформированы две группы 

пациентов: с простым ВБЭ и дистрофическим ВБЭ как наи­
более часто встречающимися фенотипами ВБЭ. 

Этическая экспертиза
Проведение исследования одобрено локальным этиче­

ским комитетом ФГАУ «НМИЦ здоровья детей» Минздрава 
России (протокол № 8 от 26.06.2020).

Статистический анализ
При расчёте выборки, учитывая усреднённое значе­

ние распространённости ВБЭ в Российской Федерации [4] 
и допустимой погрешности 5%, уровне надёжности 95%, 
необходимый минимальный размер группы составил 
132 пациента. 

Для сбора и хранения данных использовали индиви­
дуальные регистрационные карты. Обработка данных про­
водилась с использованием методов описательной статис­
тики. Количественные данные были представлены в виде 
медианы и интерквартильного размаха (Ме [Q1%; Q3%]).  
Значимость различий для частотных показателей анали­
зировали с помощью таблиц сопряжённости с применени­
ем точного критерия Фишера. 

РЕЗУЛЬТАТЫ
Объекты (участники) исследования

В исследование включены 165 пациентов с ВБЭ (79 маль­
чиков и 86 девочек), из них 119 детей с дистрофической 
формой (медиана возраста 5,64 [2,4; 9,4] года) и 46 детей 
с простой формой (медиана возраста 5,63 [1,8; 9,0] года).

дальнейших исследований, поскольку имеет не только 
научное, но и важное практическое значение для опти­
мизации диетологического сопровождения больных ВБЭ.

В настоящей статье приведены результаты собствен­
ного наблюдательного исследования по оценке аллерген­
специфического IgE-ответа к пищевым белкам и проявле­
ний пищевой аллергии у 165 детей с ВБЭ.

Цель исследования ― изучить частоту встречаемо­
сти пищевой аллергии у детей с врождённым буллёзным 
эпидермолизом, характер её проявлений и профиль при­
чинно-значимых аллергенов; определить особенности па­
циентов с пищевой аллергией.

МАТЕРИАЛЫ И МЕТОДЫ
Дизайн исследования

Проведено наблюдательное одноцентровое открытое 
ретроспективно-проспективное исследование.

Критерии соответствия
Критерии включения: наличие у ребёнка генетически 

подтверждённого диагноза ВБЭ (простая и дистрофиче­
ская форма); подписанное информированное согласие 
родителей/законных представителей ребёнка на участие 
в исследовании и выполнение требований исследования.

Критерии исключения: дети с другими формами бул­
лёзного эпидермолиза и другими пузырными дерматоза­
ми; отказ родителей/законных представителей ребёнка 
на участие в исследовании и выполнение требований 
исследования.

Условия проведения
Исследование проводилось на базе ФГАУ «Нацио­

нальный медицинский исследовательский центр здоровья  
детей» Минздрава России.

Продолжительность исследования
Период включения в исследование ― 2020–2022 годы, 

период наблюдения ― 1 год.

Описание медицинского вмешательства
Для проведения исследования было отобрано 165 па­

циентов с ВБЭ. Все пациенты соответствовали перечис­
ленным критериям включения/исключения.

Всем пациентам с ВБЭ, вошедшим в исследование, 
проводилось комплексное обследование в соответствии 
с международными регламентирующими документами 
и клиническими рекомендациями по ведению больных 
с данной патологией [1, 17]. Все дети были проконсуль­
тированы аллергологом, диетологом. Проводились де­
тальный разбор пищевого анамнеза, включавший в себя 
оценку вероятных клинических реакций при подозрении 
на пищевую аллергию, а также оценка и коррекция ра­
циона. Иммунологические и аллергологические методы 
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форма пищевой аллергии устанавливалась на основа­
нии положительного эффекта назначаемой диагностиче­
ской элиминационной диеты. Не исключено, что частота 
гастроинтестинальных проявлений пищевой аллергии 
в действительности может отличаться от полученных 
нами результатов и быть выше (табл.1). 

Анализ IgE-ответа у детей с ВБЭ продемонстрировал, 
что высокие уровни общего IgE более характерны для ДБЭ 
(n=64; 53,4%), чем для ПБЭ (n=15; 33,3%); p=0,015. 

По результатам аллергообследования, 57 (34,7%) де­
тей с ВБЭ (37,8% с дистрофической и 24% с простой фор­
мой ВБЭ) имели повышенные уровни IgE к ряду наиболее 
распространённых пищевых аллергенов, из них только 
у 26,7% фиксировалась клиническая реакция. Уровни 
аллергенспецифических IgE распределялись преимуще­
ственно в диапазоне 1–3-го классов, и только у 3 детей 
отмечен диапазон сенсибилизации от 4-го до 6-го класса 
(дети с тяжёлыми клиническими проявлениями пищевой 
аллергии, из них 2 с ДБЭ и 1 с ПБЭ). 

Наиболее распространённая сенсибилизация вы­
являлась к белкам коровьего молока: у 21,8% детей 
с ДБЭ и у 18,1% с ПБЭ. Следующими по частоте встреча­
емости были белок куриного яйца (15,2 и 15,0%), банан  
(13,4 и 9,7%), пшеница (13,0 и 7%), глютен (10,5 и 11,4%). 
sIgE к белкам растительного происхождения одинаково 
встречались в обеих группах (рис.  1). Для детей с ДБЭ 
характерен более широкий спектр сенсибилизации, 
который достигается за счёт белков животного проис­
хождения (треска, лосось, баранина). Для сенсибилизи­
рованных детей с ВБЭ характерна множественная сен­
сибилизация к пищевым аллергенам: так, 53,3% детей 
с ДБЭ и 25% с ПБЭ имели сенсибилизацию более чем 
к трём аллергенам; более чем к 10 продуктам были сен­
сибилизированы 17,7% (n=8) детей с ДБЭ и 8,3% (n=1) 
с ПБЭ. Профиль сенсибилизации отличался в разных 
возрастных группах [21]. Нельзя исключить, что данный 
профиль сенсибилизации связан с частым употреблением  
данных продуктов.

У детей с ДБЭ в большинстве случаев выявлялись IgE 
к причинно-значимым пищевым белкам, участвующим 
в развитии пищевой аллергии, тогда как для группы с ПБЭ 
была характерна не-IgE-опосредованная форма пищевой 
аллергии (рис. 2) (р=0,34262).

Основные результаты исследования
В результате сбора анамнеза детей с ВБЭ, со слов 

родителей, выявлено, что 44 (25,5%) ребёнка когда-ли­
бо развивали клинические реакции в виде усиления 
зуда, нехарактерных для основного заболевания кожных 
высыпаний, гастроинтестинальных симптомов в ответ 
на приём определённых продуктов, также отмечался са­
мостоятельный отказ детей от употребления конкретных 
продуктов. Так, в 17 случаях (у 9 пациентов с ДБЭ и 8 па­
циентов с ПБЭ) родителями ранее отмечались клиниче­
ские реакции на ряд продуктов, со временем вошедших 
в рацион детей с удовлетворительной переносимостью, 
но диагноз пищевой аллергии так и не был установлен 
или оставался под сомнением.

Из общего числа детей, реагирующих, по мнению 
родителей, на продукты, в 22 случаях (11 детей с ДБЭ 
и 11 детей с ПБЭ) реакции развивались преимуществен­
но на минимальные дозы гистаминолибераторов (шоко­
лад, клубнику, цитрусовые, помидоры) и расценивались 
как псевдоаллергические реакции, при этом только 
4  (18%) человека развивали реакции исключительно 
на гистаминолибераторы.

Важную дополнительную информацию давали резуль­
таты диагностической элиминационной диеты и диаг­
ностического введения продукта. Диагноз истинной пи­
щевой аллергии за период обследования установлен 
16 (13,4%) пациентам с ДБЭ и 7 (15,2%) ― с ПБЭ.

Кожные симптомы являлись основным проявлени­
ем пищевой аллергии и включали усиление зуда и об­
разование вследствие этого новых пузырей, также было 
характерно появление пятнисто-папулёзной сыпи, высы­
паний эритематозно-сквамозного характера, ухудшение 
заживления ран, образование мокнутий на местах быв­
ших пузырей.

Наряду с указанными клиническими реакциями 
также фиксировались гастроинтестинальные симпто­
мы, включавшие нарушения стула, срыгивания, боли 
в животе. Однако, в силу того, что у больных ВБЭ гаст­
роинтестинальные нарушения относятся к довольно 
частым внекожным осложнениям [20], перечисленные 
симптомы перекликаются с гастроинтестинальными про­
явлениями пищевой аллергии и тем самым затрудняют 
её диагностику. Таким образом, гастроинтестинальная 

Таблица 1. Особенности клинических проявлений
Table 1. Features of clinical manifestations

Форма ВБЭ Пищевая аллергия, 
n (%)

Кожные проявления, 
n (%)

Гастроинтестинальные 
проявления, n (%)

ДБЭ, n=119 16 (13,4) 16 (100,0) 4 (25,0)

ПБЭ, n=46 7 (15,2) 7 (100) 2 (28,6)

Примечание. ВБЭ ― врождённый буллёзный эпидермолиз; ДБЭ  ― дистрофический буллёзный эпидермолиз; ПБЭ  ― простой 
буллёзный эпидермолиз.
Note: ВБЭ ― congenital epidermolysis bullosa; ДБЭ ― dystrophic epidermolysis bullosa; ПБЭ ― simple epidermolysis bullosa.
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Рис. 1. Частота выявления аллергенспецифических IgE к наиболее распространённым аллергенам у всех детей с врождённым бул­
лёзным эпидермолизом: a ― при дистрофической форме; b ― при простой форме. 
Fig. 1. The frequency of detection of allergen-specific IgE the most common allergens in all children with inherited epidermolysis bullosa: 
a ― dystrophic form; b ― simple form.

a

b
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После выявления значимого аллергена пациентам 
была назначена элиминационная диетотерапия на срок 
не менее 6 месяцев, на фоне которой симптомы пищевой 
аллергии полностью купировались, что способствовало 
улучшению состояния со стороны кожного процесса.

Нежелательные явления
В настоящем исследовании нежелательных/побочных 

эффектов не отмечалось.

ОБСУЖДЕНИЕ
Резюме основного результата исследования

Результаты проведённого исследования показали вы­
сокую частоту пищевой аллергии среди детей с ВБЭ  ― 
13,9%. Существенных различий по частоте встречаемости 
пищевой аллергии среди двух форм ВБЭ не отмечено. Пи­
щевая аллергия выявлена у 13,4% детей с ДБЭ и 15,2% де­
тей с ПБЭ. Однако имеются различия по характеру пищевой 
аллергии. Так, для детей с ДБЭ наиболее характерными 
были IgE-опосредованные формы пищевой аллергии 
без отягощённого атопического фона, тогда как при ПБЭ 
чаще выявлялась не-IgE-опосредованная форма пищевой 
аллергии. Высокий уровень общего IgE чаще встречался 
у детей с ДБЭ.

Обсуждение основного результата 
исследования

Пищевая аллергия становится всё более серьёз­
ной проблемой, и её распространённость затрагивает 
всё больше развитых стран, однако получить точные 

Наиболее значимым этиологическим фактором в раз­
витии пищевой аллергии выступали белки животного про­
исхождения, а именно белки коровьего молока, с частотой 
выявления 21,8% (в группе ДБЭ ― 16,8%, в группе ПБЭ ― 
13,0%), яйца  ― 4,8% (в группе ДБЭ  ― 4,2%, в группе 
ПБЭ  ― 6,5%), в меньшей степени  ― различные виды 
мяса ― 1,8% (в группе ДБЭ ― 1,7%, в группе ПБЭ ― 2,2%).

Белки растительного происхождения также явля­
лись причиной пищевой аллергии. Крупы (пшеница, ов­
сянка, гречка, ячмень) в качестве аллергена выступали 
в 5,5% случаев (в группе ДБЭ ― 2,5%, в группе ПБЭ ― 
13,0%), фрукты (яблоко, банан) ― в 6,0% (в группе ДБЭ ― 
5,0%, в группе ПБЭ ― 8,7%). 

Пищевая аллергия к двум и более пищевым белкам 
выявлялась у 8,5% детей (в группе ДБЭ ― у 8,4%, в груп­
пе ПБЭ ― у 8,7%), тогда как к одному продукту ― у мень­
шего числа детей (у 5,5%). 

Для большинства детей с установленной пищевой 
аллергией были характерны высокие уровни общего IgE 
и наличие  аллергенспецифических IgE к причинно-значи­
мым аллергенам, тогда как в группе детей с пищевой ал­
лергией, подтверждённой только клиническими данными 
и диагностической элиминационной диетой, высокие по­
казатели общего IgE фиксировались реже и коррелирова­
ли с тяжестью основного заболевания или сопутствующего 
атопического дерматита.

Анализ анамнестических данных детей с пищевой ал­
лергией показал, что только 6  детей имели отягощённый 
наследственный анамнез по аллергическим болезням. 
Из представленного графика (рис. 3) видно, что отягощённая 
наследственность характерна преимущественно для детей 
из группы ПБЭ с IgE-опосредованной пищевой аллергией. 

Выявлены причинно-значимые sIgE

Не выявлены причинно-значимые sIgE
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Рис. 2.  Частота выявления аллергенспецифических IgE к при­
чинно-значимым пищевым аллергенам, %. Здесь и на рис. 3: 
ДБЭ ― дистрофический буллёзный эпидермолиз; ПБЭ ― про­
стой буллёзный эпидермолиз. 
Fig. 2. Frequency of detection of allergen-specific IgE to causally 
significant food allergens, %. Here and in Fig. 3: ДБЭ ― dystrophic 
epidermolysis bullosa; ПБЭ ― simple epidermolysis bullosa.

Рис. 3.  Отягощённая наследственность по аллергическим бо­
лезням у детей в зависимости от форм врождённого буллёзного 
эпидермолиза и характера пищевой аллергии. 
Fig. 3.  Burdened heredity for allergic diseases in children, 
depending on the forms of inherited epidermolysis bullosa and the 
form of the food allergy.
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у больных ВБЭ, в которых одна из основных ролей при­
ходится на Th2-клетки, протекают более активно [9]. В ре­
зультате этого происходит более интенсивная экспрессия 
T2-ассоциированных медиаторов воспаления, которые 
в свою очередь могут влиять на усиление зуда и приво­
дить к дополнительному поражению кожи, а также к пер­
систенции воспалительного ответа 2-го типа. Учитывая, 
что дистрофическая форма ВБЭ характеризуется большей 
площадью поражения кожных покровов и слизистых обо­
лочек, процессы воспаления и заживления, протекающие 
в коже, приводят к более интенсивной активации клеток 
Тh2, а следовательно, T2-ассоциированному иммунному 
ответу, который характерен для всех аллергических забо­
леваний, в том числе пищевой аллергии. Это становится 
патогенетической основой более высокого риска развития 
коморбидной пищевой аллергии.

Ограничения исследования
Ограничениями данного исследования были неодно­

родный возрастной состав исследуемых групп ввиду 
малого размера выборки и отсутствие возможности опре­
деления аллергенспецифических IgE ко всем пищевым, 
бытовым и эпидермальным аллергенам, тем не менее это 
не являлось необходимым для формирования выводов 
по результатам настоящего исследования. 

ЗАКЛЮЧЕНИЕ
ВБЭ ― редкое заболевание с распространённостью, 

по усреднённым данным, 2,6 на 100  000 и высокой ле­
тальностью, что является довольно узкой, но не менее 
важной темой для изучения. Ранее вопросы пищевой 
аллергии у данной группы больных подробно не изуча­
лись и не анализировались. Тяжёлое течение ВБЭ с харак­
терными для него осложнениями маскирует проявления 
пищевой аллергии и затрудняет её диагностику. Высокий 
процент встречаемости пищевой аллергии среди детей 
с данным заболеванием, вероятно, можно объяснить 
особенностью состояния кожного покрова и слизистых 
оболочек, чрезмерным воздействием антигенов, в том 
числе пищевых, и, как следствие, развитием клинически 
значимой пищевой сенсибилизации. 

Согласно полученным нами данным, коморбидность 
пищевой аллергии и ВБЭ приводит к утяжелению течения 
основного заболевания, возможно, именно из-за недо­
статочной выявляемости. В то же время при доказанной 
пищевой аллергии исключение из рациона таких детей 
причинно-значимых пищевых аллергенов значительно 
повышает качество их диетологического сопровождения.

ДОПОЛНИТЕЛЬНО
Источник финансирования. Авторы заявляют об отсутствии 
внешнего финансирования при проведении исследования 
и подготовке публикации.

данные о распространённости пищевой аллергии до­
вольно сложно. Распространённость пищевой аллергии 
по данным самооценки (self-report) может быть завы­
шена по сравнению с результатами, полученными с по­
мощью более точных методов оценки. Так, по данным 
систематического обзора и метаанализа, опубликован­
ного Европейской академией аллергологии и клиниче­
ской иммунологии (EAACI), распространённость пищевой 
аллергии в европейской популяции оценивается в 5,9% 
(6–8% ― в ранних возрастных группах, 2–4% ― в под­
ростковых), а по данным самооценки (self-report) этой 
же популяции  ― 17,3% [18]. Существующие показатели 
практически вдвое ниже, чем полученные результаты 
нашего исследования. Вероятно, что дети с ВБЭ более 
подвержены воздействию аллергенов не только за счёт 
обширной площади поражения, но и вследствие особен­
ностей иммунопатогенеза заболевания.

Если рассматривать распространённость пищевой 
аллергии к отдельным продуктам, то аллергия к белкам 
коровьего молока, по данным EuroPrevall [22], состав­
ляла по усреднённым оценкам 0,54% (из которых около 
23,6%  составили дети с не-IgE-опосредованной формой, 
однако реальные результаты могут быть выше), тогда 
как у детей с ВБЭ аллергия к белкам коровьего молока 
встречалась гораздо чаще  ― в 15,8% случаев (на долю 
не-IgE-опосредованной формы пришлось 6,1%).

Подобных исследований по изучению вопроса пи­
щевой аллергии на релевантной группе пациентов 
с ВБЭ в мире не проводилось. Существуют отдельные 
сообщения, в которых описаны случаи эозинофильных 
инфильтратов и высоких титров общего IgE [14, 15, 23]. 
В 2018 году в НМИЦ здоровья детей впервые был обоб­
щён опыт наблюдения за небольшой группой детей 
с ВБЭ и пищевой аллергией [14]. По результатам, дети 
с дистрофической формой ВБЭ чаще имеют клинические 
проявления пищевой аллергии, чем пациенты с простой 
формой заболевания. Однако полученные результаты 
нашего исследования статистически значимых разли­
чий по частоте пищевой аллергии между двумя группа­
ми ВБЭ не выявили. Тем не менее в группе детей с ДБЭ 
в большинстве случаев диагноз пищевой аллергии был 
подтверждён выявлением соответствующих аллергенспе­
цифических IgE, тогда как для группы с ПБЭ характерна 
не-IgE-опосредованная форма пищевой аллергии. Отя­
гощённая наследственность по аллергическим заболе­
ваниям также была характерна для детей с ПБЭ, тогда 
как больные ДБЭ не имели типичного атопического фона. 
Ранее опубликованные нами данные продемонстрирова­
ли высокую частоту пищевой сенсибилизации к различ­
ным группам аллергенов у детей с ДБЭ [21]. Полученные 
результаты обоих исследований могут согласовываться 
с уже существующими данными участия воспалительно­
го иммунного ответа 2-го типа в структуре общего им­
мунопатогенеза ВБЭ. Так, с учётом характера и площа­
ди поражения процессы воспаления и заживления ран 
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