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контакт із зовнішніми чинниками легко пору-
шує її цілість. Форма і ступінь тяжкості ВБЕ 
залежать від того, який саме ген уражений, 
оскільки клінічний поліморфізм зумовлений 
безліччю мутацій генів [18, 21].

Захворювання виявляють як у дитячому, так 
і в дорослому віці. Клінічно воно виявляється 
ураженням шкіри легкого, середньотяжкого та 
тяжкого ступеня, що призводить до зниження 
якості життя [17] на тлі численної симптомати-
ки позашкірних виявів ВБЕ [7, 9, 15, 20]. 
Більшість тяжких форм ВБЕ спричиняє інвалі-
дизацію пацієнтів і скорочення тривалості життя 
в ранньому дитячому віці через септичні усклад-
нення та дистрофічні зміни внутрішніх органів 
[12, 13]. При легкому перебігу ВБЕ клінічні 
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Вроджений бульозний епідермоліз (ВБЕ) — 
це група рідкісних генетично і фенотипово 

гетерогенних захворювань шкіри, основним клі-
нічним виявом яких є утворення пухирів при 
мінімальному фізичному і/або хімічному впливі 
на шкірі і/або видимих  слизових оболонках 
[1—3, 8, 16]. Усі відомі форми ВБЕ є результатом 
мутацій генів, які кодують структурні білки 
шкіри. Зниження експресії білків або повна від-
сутність їхньої продукції призводить до поділу 
структур або шарів базальної мембрани і як 
наслідок — до появи пухирів [5, 6, 19, 22]. За 
особ ливу вразливість шкіри до дії зовнішніх 
чинників таких пацієнтів називають «діти-мете-
лики», проводячи аналогію з крильцями метели-
ка і наголошуючи, що будь-який незначний 

Досвід застосування L-карнітину в лікуванні 
хворих на бульозний епідермоліз

Мета роботи — вивчити ефективність застосування L-карнітину в лікуванні хворих з різними формами вроджено-
го бульозного епідермолізу (ВБЕ).

Матеріали та методи. Під нашим спостереженням перебували 120 хворих віком від 1 до 12 років із ВБЕ. Просту 
форму захворювання діагностовано у 60, дистрофічну — у 60 дітей. За даними генеалогічних карт у 17 (28,3 %) 
з 60 хворих з дистрофічною формою ВБЕ відзначено автосомно-домінантний тип успадковування, у 43 (71,7 %) з 60 
— автосомно-рецесивний. При автосомно-домінантному типі серед клінічних виявів переважали множинні пухирі, 
міліуми і атрофічне рубцювання переважно на кінцівках, а також явища аноніхії. При автосомно-рецесивному типі 
спостерігали множинні пухирі, ерозії, кірки, атрофічні рубці і оніходистрофію, псевдосиндактилії на верхніх і 
нижніх кінцівках, а також інвалідизуючі контрактури кистей, стоп, ліктів і колін. 

У складі комплексної терапії хворим на ВБЕ призначали L-карнітин по 1 мл/кг протягом 3 міс. Стандартне 
лікування при ВБЕ полягало в правильному застосуванні зовнішніх засобів та перев’язувальних матеріалів, при-
значених для зменшення травматизації вогнищ і прискорення епітелізації ерозивних висипань.

Результати та обговорення. Для клінічної оцінки ефективності L-карнітину хворих на ВБЕ розділили на 4 групи, 
співставні за статтю, віком, тривалістю і формою захворювання: I групу склали 30 хворих із простою формою ВБЕ, 
яким проводили стандартне лікування, II — 30 хворих із простою формою ВБЕ (стандартне лікування в поєднанні 
з L-карнітином), III — 30 хворих із дистрофічною формою ВБЕ (стандартне лікування), IV — 30 хворих із 
дистрофічною формою ВБЕ (стандартне лікування в поєднанні з L-карнітином). Позитивного результату терапії 
(епітелізація ерозій і відсутність нових висипань) досягнуто у 19 (63,3 %) із 30 хворих І групи, у 26 (86,7 %) із 30 — ІІ, 
в 11 (36,7 %) із 30 — ІІІ, у 16   (53,3 %) із 30 — IV. Це є доказом ефективності та доцільності застосування L-карнітину 
при різних формах ВБЕ.

Висновки. Застосування L-карнітину в комплексній терапії хворих на ВБЕ дає змогу прискорити епітелізацію 
ерозивних утворень як при простій, так і при дистрофічній формі цього дерматозу.
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вияви мо  жуть бути мінімальними, що не при-
зводить до змін якості і тривалості життя паці-
єнтів. При найбільш тяжкій формі ВБЕ — дис-
трофічному бульозному епідермолізі, що спри-
чиняється порушенням колагену VII типу, на 
шкірі і слизових оболонках утворюються пухирі 
та ерозії, епітелізація яких відбувається з фор-
муванням рубцевої тканини (частіше атрофіч-
ної) і міліумів. Характерним для цієї форми ВБЕ 
є формування контрактур і псевдосиндактилій, 
а також оніходистрофій аж до аноніхій [10]. 
Досить частими ускладненнями є ураження зуб-
ної емалі і формування карієсу, зумовленого 
зокрема недостатнім доглядом за ротовою по -
рожниною через легке пошкодження слизової 
оболонки рота [14, 15]. При автосомно-рецесив-
ному типі успадковування майже завжди вияв-
ляють ураження травного тракту з формуванням 
стриктур стравоходу, що клінічно виявляється 
дисфагією. У разі ураження слизової оболонки 
прямої кишки, внаслідок чого тривало не загою-
ються ерозії і тріщини, формується схильність 
до запорів [15].

Натепер не існує ефективних методів патоге-
нетичної терапії ВБЕ. Всі лікарські заходи є 
паліативними і обмежуються симптоматичними 
підходами до лікування і догляду за хворими. 
Разом з тим потрібно зазначити, що обсяг надан-
ня спеціалізованої медичної допомоги хворим на 
ВБЕ потребує істотного розширення схем тера-
пії за рахунок включення нових засобів і методів 
лікування. Так, завдяки розвитку дослідницької 
діяльності почали застосовувати нові підходи до 
терапії ВБЕ. Особливо помітного прогресу до -
сягнуто в методах клітинної і генозамісної тера-
пії, репарації генів, а також у методах прямої 
заміни білків [4, 11, 21].

Є також повідомлення, що вияви ВБЕ і особ-
ливо його дистрофічної форми пов’язані з дефі-
цитом карнітину [20]. З урахуванням цього 
і було вирішено провести відповідне досліджен-
ня щодо застосування L-карнітину у хворих з 
простою і дистрофічною формами ВБЕ.

Мета роботи — вивчити ефективність засто-
сування L-карнітину у хворих з різними фор-
мами ВБЕ.

Матеріали та методи 
Під нашим спостереженням перебували 120 хво-
рих віком від 1 до 12 років із ВБЕ. Просту форму 
дерматозу діагностовано у 60, дистрофічну — 
у 60 дітей. Проста форма ВБЕ характеризувала-
ся утворенням пухирів на шкірі кистей і стоп. 
Захворювання зазвичай виявляється в дитин-
стві і тільки в рідкісних випадках висипання 
виникають у дорослому віці. Позашкірні вияви 

при простій формі ВБЕ були відсутні. Тільки у 
8 (13,3 %) із 60 дітей були виявлені прояви на 
слизовій оболонці рота, пов’язані з неправиль-
ним годуванням. Дистрофічна форма ВБЕ зу -
мовлена мутаціями в гені COL7A, який кодує 
колаген VII типу (основний структурний білок 
фібрил базальної мембрани). За даними гене-
алогічних карт було встановлено, що у 17 
(28,3 %) із 60 хворих з дистрофічною формою 
ВБЕ відзначено автосомно-домінантний тип ус -
пад ковування, у 43 (71,7 %) із 60 — автосомно-
рецесивний. При автосомно-домінантному типі 
серед клінічних виявів переважали множинні 
пухирі, міліуми і атрофічне рубцювання здебіль-
шого на кінцівках, а також явища аноніхії. При 
автосомно-рецесивному типі у пацієнтів спосте-
рігали множинні пухирі, ерозії, кірки, атрофічні 
рубці і оніходистрофію, псевдосиндактилії на 
верхніх і нижніх кінцівках, а також інвалідизую-
чі контрактури кистей, стоп, ліктів і колін. При 
цьому типі успадковування частішають випадки 
позашкірних виявів ВБЕ у вигляді ураження 
травного тракту і сечостатевої системи, хроніч-
ної анемії, затримки розвитку дитини.

У 103 (85,8 %) зі 120 пацієнтів з ВБЕ від-
значали різної інтенсивності суб’єктивні від чут-
тя у вигляді свербежу і печіння шкіри. Щоденні 
розчухи призводять до появи вторинних еле  -
мен тів (ерозій, екскоріацій, кірочок, ліхенізації), 
що посилюють свербіж шкіри у дітей, хворих 
на ВБЕ.

У складі комплексної терапії хворим на ВБЕ 
призначали L-карнітин по 1 мл/кг протягом 
3 міс. Стандартне лікування полягало в правиль-
ному застосуванні зовнішніх засобів та пере-
в’язувальних матеріалів, призначених для змен-
шення травматизації вогнищ і прискорення епі-
телізації ерозивних висипань.

Результати та обговорення 
Для клінічної оцінки ефективності L-карнітину 
хворих на ВБЕ розділили на 4 групи, співставні 
за статтю, віком, тривалістю і формою захворю-
вання: I групу склали 30 хворих із простою фор-
мою ВБЕ, яким проводили стандартне лікуван-
ня, II — 30 хворих із простою формою ВБЕ 
(стандартне лікування в поєднанні з L-карні-
тином), III — 30 хворих із дистрофічною фор-
мою ВБЕ (стандартне лікування), IV — 30 хво-
рих із дистрофічною формою ВБЕ (стандартне 
ліку вання в поєднанні з L-карнітином). По -
зитивного результату терапії (епітелізація ерозій 
і відсут ність нових висипань) досягнуто у 19 
(63,3 %) із 30 хворих І групи, у 26 (86,7 %) із 
30 — ІІ, в 11 (36,7 %) із 30 — ІІІ, у 16   (53,3 %) 
із 30 — IV. Необхідно зазначити, що ні в одному 
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клінічному випадку не було виявлено появи і/
або посилення суб’єктивних відчуттів, що від-
значається при застосуванні вітамінних комп-
лексів. Це є доказом ефективності та доцільнос-
ті застосування L-карнітину при різних формах 
ВБЕ. За результатами проведених досліджень 
встановлено, що за простої форми ВБЕ епітелі-
зація вогнищ від бувається значно швидше (в 1,7 
разу) як у разі проведення стандартного лікуван-
ня, так і при включенні L-карнітину (в 1,6 разу). 

Для ілюст рації цього положення наводимо влас-
не спостереження (рис. 1, 2), яке свідчить про 
епітелізацію шкірних покривів на кистях через 3 
міс лікуван ня L-карнітином.

Висновки
Застосування L-карнітину в складі комплексної 
терапії хворих на ВБЕ дає змогу прискорити 
епітелізацію ерозивних утворень як при простій, 
так і при дистрофічній формі цього дерматозу.

Рис. 1. Хворий із простою формою ВБЕ (вік 4 міс). 
Пухирі на шкірі верхніх та нижніх кінцівок

Рис. 2. Той самий хворий через 3 міс лікування 
L-карнітином. Повна епітелізація ерозивних 
утворень на кистях
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Опыт применения L-карнитина в лечении больных 
с буллезным эпидермолизом
Цель работы — изучить эффективность применения L-карнитина у больных с различными формами врожденного 
буллезного эпидермолиза (ВБЭ).

Материалы и методы. Под нашим наблюдением находились 120 больных в возрасте от 1 года до 12 лет с ВБЭ. 
Простая форма заболевания диагностирована у 60, дистрофическая — у 60 детей. По данным генеалогических карт 
у 17 (28,3 %) из 60 больных с дистрофической формой ВБЭ отмечен аутосомно-доминантный тип наследования, у 
43 (71,7 %) из 60 — аутосомно-рецессивный. При аутосомно-доминантном типе среди клинических проявлений 
преобладали множественные пузыри, милиумы и атрофическое рубцевание преимущественно на конечностях, а 
также явления анонихии. При аутосомно-рецессивном типе наблюдали множественные пузыри, эрозии, корки, 
атрофические рубцы, ониходистрофию, псевдосиндактилии на верхних и нижних конечностях, а также инва-
лидизирующие контрактуры кистей, стоп, локтей и коленей.

В составе комплексной терапии больным с ВБЭ назначали L-карнитин по 1 мл/кг в течение 3 мес. Стандартное 
лечение больных с ВБЭ заключалось в правильном применении наружных средств и перевязочных материалов для 
уменьшения травматизации очагов и ускорения эпителизации эрозивных высыпаний.

Результаты и обсуждение. Для клинической оценки эффективности L-карнитинa пациентов с ВБЭ разделили на 
4 группы, сопоставимые по полу, возрасту, давности и форме заболевания: І группу составили 30 больных с простой 
формой ВБЭ, которым поводили стандартное лечение, II — 30 больных с простой формой ВБЭ (стандартное лечение 
в сочетании с L-карнитином), III — 30 больных с дистрофической формой ВБЭ (стандартное лечение), IV — 
30 больных с дистрофической формой ВБЭ (стандартное лечение в сочетании с L-карнитином). Положительный 
результат терапии (эпителизация эрозий и отсутствие новых высыпаний) достигнут у 19 (63,3 %) из 30 больных 
I группы, у 26 (86,7 %) из 30 — ІІ,  у 11 (36,7 %) из 30 — ІІІ, у 16 (53,3 %) из 30 — IV. Это подтверждает эффективность 
и целесообразность применения L-карнитина при различных формах ВБЭ.

Выводы. Применение L-карнитина в составе комплексной терапии больных с ВБЭ позволяет ускорить эпители-
зацию эрозивных образований как при простой, так и при  дистрофической форме этого дерматоза.

Ключевые слова: буллезный эпидермолиз, клиника, лечение, L-карнитин.
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Experience in use of L-carnitine in treatment 
of patients with epidermolysis bullosa 
Objective — to study the effectiveness of L-carnitine in patients with various forms of congenital epidermolysis bullosa 
(CEB).

Materials and methods. We observed 120 patients with CEB aged 1 to 12 years. A simple form of the disease was diagnosed 
in 60, dystrophic form — in 60 children. According to genealogical maps, 17 (28.3 %) of 60 patients with dystrophic CEB 
had an autosomal dominant type of inheritance, and 43 (71.7 %) of 60 had autosomal recessive inheritance. In the autosomal 
dominant type, the multiple blisters, miliums and atrophic scarrings, mainly on the extremities, as well as anonychias were 
dominant as clinical manifestations. In the autosomal recessive type, multiple blisters, erosions, crusts, atrophic scars, 
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onychodystrophy, pseudosyndactylies on the upper and lower extremities, as well as disabling contractures of the hands, 
feet, elbows and knees were observed.

L-carnitine at a dose of 1 ml/kg during 3 months was prescribed as part of the complex therapy to patients with CEB. The 
standard treatment for patients with CEB was the correct use of external means and dressings to reduce trauma to the foci 
and accelerate the epithelialization of erosive rashes.

Results and discussion. For clinical evaluation of the efficacy of L-carnitine, patients with CEB were divided into groups 
comparable by sex, age, duration and form of the disease: group I consisted of 30 patients with simple CEB who received 
standard treatment, group II — of 30 patients with simple CEB who received standard treatment in combination with 
L-carnitine, group III — of 30 patients with dystrophic form of CEB who received standard treatment, group IV — of 
30 patients with dystrophic form of CEB who received standard treatment in combination with L-carnitine. The positive 
result of therapy (epithelialization of erosions and the absence of new rashes) was achieved in 19 (63.3 %) of 30 patients 
of group I, in 26 (86.7 %) of 30 patients of group II, in 11 (36.7 %) of 30 patients of group III, in 16 (53.3 %) of 30 patients 
of group IV. This confirms the effectiveness and feasibility of using L-carnitine in various forms of CEB.

Conclusions. The use of L-carnitine in the complex therapy of patients with CEB allows accelerating the epithelialization 
of erosive formations on the skin and visible mucous membranes.

Key words: epidermolysis bullosa, clinical picture, therapy, L- carnitine.
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