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болевания особенно высок среди ВИЧ-положительных 
больных, получающих антиретровирусные лекарства. 
Описан случай заболевания у 10-летней девочки, полу-
чавшей невирапин для профилактики ВИЧ [5]. Случаи 
ССД—ТЭН, не связанные с приемом лекарств, ассоци-
ируют с инфицированием Mycoplasma pneumoniae и 
вирусами (чаще простого герпеса I и II типов), но так-
же Эпштейна—Барр, гриппа, коксаки, ветряной оспы, 
кори, паротита, аденовирусами и др. [6—9]. У детей 
ССД и ТЭН индуцируются чаще инфекцией, реже 
лекарственными средствами [10]. Выделяют также 
идиопатический тип заболевания с неустановленной 
причиной. В отечественной литературе описан ТЭН у 
десятимесячного ребенка, развившийся в связи с по-
грешностями в диете [11]. 

Патогенез. ТЭН вызывается иммунной реакцией 
с участием цитотоксических лимфоцитов. Этот тип 
реакции генетически обусловлен, и его невозможно 
предсказать. Иммунопатогенез связан с массивным 
апоптозом кератиноцитов, который происходит двумя 
путями — Fas-опосредованным и перфорин/гранзи-
мовым [12]. Чрезмерно выраженный воспалительный 
ответ связан с выделением цитокинов и матриксными 
металлопротеиназами (MMP), которые вызывают ин-
тенсивную деструкцию внеклеточного матрикса, зна-
чительные сдвиги в обмене жидкости и воспаление, 
угрожающие жизни. Гибель кератиноцитов и эпите-
лиоцитов обусловливает потерю барьерных свойств 
кожи и слизистых оболочек, что приводит к развитию 

Токсический эпидермальный некролиз (ТЭН) — 
редкое, тяжелое, опасное для жизни заболевание. В 
настоящее время вместе с синдромом Стивенса—
Джонсона (ССД) оно отнесено к эпидермолитическим 
кожным побочным эффектам лекарственных препара-
тов. Его частота — 0,05—2 случая на 1 млн населения 
ежегодно [1]. Заболевание описано А. Лайеллом (Alan 
Lyell) в 1956 г. как «высыпания, напоминающие ожог 
кожи», происхождение которых он связал с эпидер-
мальным некролизом вследствие токсемии [2]. Неко-
торые авторы ТЭН считают тяжелой формой ССД с 
вовлечением более 30% кожного покрова. ССД — тя-
желый кожно-слизистый дерматоз, описанный в 1922 
г. американскими педиатрами А.М. Stevens (1884—
1945) и Р.С. Johnson (1894—1934) у двух детей как 
«необычные генерализованные высыпания с продол-
жительной лихорадкой, воспалением слизистой щек и 
тяжелым гнойным конъюнктивитом» [3]. Он относит-
ся к тяжелым лекарственным побочным эффектам, 
имеет сходные гистологические проявления с ТЭН и 
рассматривается как менее тяжелый вариант ТЭН [4].

Этиология. У взрослых в 80—95% случаев ТЭН 
обусловлен лекарствами. Известно более 100 лекар-
ственных препаратов, при которых наблюдалось раз-
витие ТЭН. Среди них аллопуринол, антибактериаль-
ные (сульфаниламиды, пенициллины, цефалоспорины, 
левофлоксацин), психотропные (карбамазепин, фени-
тоин, фенобарбитал), нестероидные противовоспали-
тельные средства типа оксикамов. Риск развития за-
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неонатальный анамнез без особенностей. С рождения до 
1 года — проявления атопического дерматита, в возрасте 
5 лет была крапивница. Наследственный аллергологиче-
ский анамнез не отягощен. В возрасте 5 лет диагностирован 
врожденный порок сердца: двустворчатый аортальный кла-
пан с незначительной регургитацией. В 7-летнем возрасте 
была травма головы. В 2012 г. дважды были проявления ме-
дикаментозной аллергии в виде пятнисто-папулезной сыпи: 
в мае после приема одновременно атаракса и циннаризина, 
в июне — мотилиума. За 1 мес до развития заболевания 
принимала элькар (левокарнитин) в течение 2 нед. Проба 
Манту проведена в сентябре 2012 г., была отрицательной 
и не сопровождалась какими-либо нарушениями здоровья. 

Настоящее заболевание с 10.10.12, когда развились ги-
пертермия до 38,5ºС, конъюнктивит, слезотечение, эритема 
вокруг глаз, катаральные явления, высыпания на туловище, 
голове и конечностях в виде папул и эритематозных пятен 
с тенденцией к слиянию. В течение 5 дней родители к вра-
чу не обращались, проводили симптоматическое лечение, 
девочка принимала антигистаминные препараты. Впервые 
обратились к врачу 15.10, когда состояние ухудшилось — 
сыпь стала более обильной, с участками мокнутия, обра-
зованием пузырей и выраженным болевым синдромом. По 
экстренным показаниям девочка госпитализирована с на-
правительным диагнозом: ОРВИ, атопический дерматит, 
гнойный конъюнктивит, стрептодермия. В течение 4 сут по-
лучала антибактериальную терапию цефазолином, инфузи-
онную терапию глюкозо-солевыми растворами, супрастин, 
лечение конъюнктивита (капли офтальмоферон и 0,25% 
левомицетин). Местно применяли раневые покрытия па-
рапран с мирамистином, хлоргексидином, джелонет. Через 
3 дня лечения отмечалась отрицательная динамика за счет 
нарастания проявлений инфекционного токсикоза, ухудше-
ния состояния кожи (появление новых пузырей, наличие 
обширных эрозий) и глаз (гнойное отделяемое). Дерматолог 
поставил диагноз буллезной пиодермии, синдром Лайелла. 
В связи с тяжелым состоянием 19.10 переведена в реанима-
ционное отделение. Выявлен педикулез, выполнена местная 
обработка волосистой части головы аэрозолем спрегаль. 
Получала терапию: инфузионную глюкозосолевыми рас-
творами (трисоль, ацесоль), антибактериальную (меронем, 
ванкомицин+амикацин, затем амикацин+тазоцин), проти-
вогрибковую (флуконазол), курс терапии иммуноглобули-
ном человеческим, преднизолоном (стартовая доза 5 мг/кг 
в сутки парентерально, на фоне лечения положительного 
эффекта не получено, с постепенным снижением дозы к 
9-м суткам до 1,5 мг/кг в сутки, с 10-х суток — смена пред-
низолона на дексаметазон и увеличение дозы до 4,5 мг/кг в 
сутки по преднизолону, учитывая отрицательную динамику 
кожных проявлений), кардиотоническую неотоном, сорбен-
тами (смекта, энтеросгель), антигистаминными препарата-
ми. Наружное лечение проводили раствором метиленового 
синего, оксикортом, бепантеном, банеоцином, применяли 
повязки джелонет, повязки с водным раствором борной кис-
лоты. Проводили лечение конъюнктивита (капли с 1% дек-
саметазоном, колларгол, 0,5% сигницеф, мазь актовегин). 
На фоне лечения отрицательная динамика сохранялась, 
нарастали кожно-слизистый синдром, вторичное бактери-
альное инфицирование (посевы с эрозивных поверхностей 
выявили St. aureus, Ps. aeruginosa), болевой синдром с фор-
мированием болевых контрактур, сохранялся синдром ин-
фекционного токсикоза. Девочка переведена 06.11 в ДГКБ 
№9 им. Г.Н. Сперанского в отделение инфекционной реани-
мации. При поступлении состояние было очень тяжелым, 
ребенок в сознании, отмечались психоэмоциональное воз-
буждение, озноб, выраженный болевой синдром. Сердечно-
легочная деятельность относительно стабильная, тахипноэ, 
тахикардия. Пастозность лица. Очаговой и менингеальной 
симптоматики не было. Слизистые оболочки полости рта и 
носа, доступные для осмотра, были эрозированы и покрыты 

инфекционных осложнений, которые усугубляют 
прогноз. Обнаружено, что выявление растворимого 
лиганда sFasL в крови пациентов предшествовало по-
явлению пузырей и эрозий [13].

Клиническая картина. Инкубационный пери-
од — 2—8 нед (между началом приема препарата и 
началом заболевания). Начальные симптомы ТЭН 
и ССД одинаковы и неспецифичны — лихорадка, 
жжение в глазах, боли при глотании и головная боль 
[14]. Кожная симптоматика присоединяется только 
через несколько дней. Первые высыпания локализу-
ются в области грудины, на лице, ладонях и подо-
швах. Вовлечение слизистой оболочки полости рта, 
гениталий и глаз наблюдаются в 90% случаев, опи-
саны также поражения пищеварительного тракта и 
дыхательных путей. Часто заболевание начинается с 
поражения глаз — развивается острый конъюнкти-
вит, появляются отечность век, эритема, корочки. 
Крайняя степень поражения — изъязвление рого-
вицы, сращение век, рубцевание. На коже вначале 
появляются эритематозные или синюшные пятна, 
слегка инфильтрированные, с тенденцией к быстро-
му слиянию. В дальнейшем формируются крупные 
очаги отделения эпидермиса от дермы. Симптом 
Никольского положителен в эритематозных зонах. 
ССД от ТЭН отличается распространенностью не-
кротических изменений кожи — при ССД до 10%, 
при ТЭН более 30% и при промежуточной форме 
(оverlap syndrome ССД/ТЭН) 10—30%.

Средняя длительность заболевания 9 до 28 дней.
Диагностика. Сочетание поражения кожи и сли-

зистых оболочек — тревожный сигнал и требует 
срочного обследования. Гистологически выявляется 
обширный некроз эпидермиса, вовлекающий все его 
слои, поверхностный лимфоцитарный инфильтрат с 
примесью эозинофильных и нейтрофильных грану-
лоцитов. При иммуноморфологическом исследова-
нии иммуноглобулины и комплемент в эпидермисе и 
дерме не выявляются, что отличает заболевание от ау-
тоиммунных процессов. Гистологическое и иммуно-
морфологическое исследование криостатных срезов 
позволяет не только поставить диагноз, но и прове-
сти дифференциальную диагностику с такими забо-
леваниями, как аутоиммунные буллезные дерматозы, 
буллезная форма фиксированной лекарственной эри-
темы, острый генерализованный пустулез и стафило-
кокковый синдром обожженной кожи (staphyloccocal 
scalded skin syndrome). Диагноз должен быть постав-
лен как можно раньше, так как вовремя начатое лече-
ние может предотвратить летальный исход. 

Общепринятое лечение ТЭН включает контроль 
электролитов и жидкости, кортикостероиды, внутри-
венное введение иммуноглобулина, антибиотики, 
симптоматическое лечение.

Приводим клиническое наблюдение ТЭН у 
10-летней девочки. 

Б о л ь н а я  Б.А., 10 лет, проживающая в Москве, роди-
лась и росла в Армении (Ереван). Ребенок от 2-й беремен-
ности, протекавшей без особенностей. При рождении масса 
тела 2900 г, рост 50 см. В роддоме привита БЦЖ, против 
гепатита, в дальнейшем вакцинацию проводили по гра-
фику, осложнений на вакцинацию не наблюдали. Ранний 
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эрозивных поверхностей, из глаз, со слизистых — рост по-
лирезистентных штаммов St. aureus, Ps. aeruginosa. Методом 
ПЦР-диагностики в крови выявлены репликация цитомега-
ловируса (ЦМВ), вируса Эпштейна—Барр (ЭБВ), в слюне — 
ЭБВ, вируса простого герпеса VI типа, ЦМВ, в моче — ЭБВ, 
в содержимом пузырей — ЭБВ, ЦМВ. 

Локальный статус. Пузыри с вялой тонкой покрыш-
кой разных размеров и формы (от 1 до 10 см), заполненные 
светлой опалесцирующей жидкостью, располагаются на 
голенях и стопах. Большая часть кожи эрозирована. Полно-
стью лишены эпидермиса лицо (рис. 1), частично — грудь, 
спина, область гениталий (рис. 2, а, б). Обширные эрозии 
во рту. Конъюнктива гиперемирована, кожа век эрозирова-
на, отечна, по краю эрозий располагаются геморрагические 
корочки. Симптом Никольского положительный. Диагноз 
токсического эпидермального некролиза, возможно вирусо-
ассоциированного, поставлен на основании клинической 
картины, анамнеза и лабораторных показателей. Биопсию 
кожи не выполняли.

Назначены противовирусная терапия зовираксом вну-
тривенно, увеличена доза ГКС до 6 мг/кг в сутки по пред-
низолону (дексаметазон парентерально), продолжена анти-
бактериальная терапия сульперазоном, противогрибковая 
терапия дифлюканом, продолжены инфузионная терапия 
(плазмалит), гепаринотерапия, антисекреторная терапия 
омепразолом, местная терапия эрозий раневыми покры-
тиями мепитель, аквасель, гидросорб, кремом дермазин, 
местное лечение конъюнктивита глазными каплями ципро-
лет, мазью декса-гентамицин. На фоне комбинированной 
терапии отмечалась стойкая положительная динамика в 
виде эпителизации эрозивных участков, отсутствия новых 
пузырей и эрозий, остаточных проявлений конъюнктивита 
(без гнойного отделяемого), нормализации температуры. 

геморрагическими корочками на границе с кожей. Слизи-
стые оболочки наружных половых органов гиперемирова-
ны, отмечались контактная кровоточивость, гнойно-гемор-
рагическое отделяемое. Веки отечны и гиперемированы, 
край век представлен гнойно-геморрагической коркой, сли-
зистая оболочка век умеренно гиперемирована, не изъяз-
влена, отмечалось обильное гнойное отделяемое из глаз. На 
коже лица, груди, спины, живота, ягодиц, верхних и нижних 
конечностей множественные эрозии ярко-розового цвета с 
участками отслоенного эпидермиса, площадь поражения 
кожи при поступлении в отделение реанимации — 60%. Во-
лосистая часть головы покрыта сухими корками. 

Результаты обследования. Общий анализ крови: вы-
раженные воспалительные изменения в виде лейкоцито-
за (23,4 · 109/л), палочкоядерного сдвига (палочкоядерные 
15%, сегментоядерные 64%), повышенная СОЭ (46 мм/ч), 
умеренная анемия (Hb 107 г/л), лактат 1,7 ммоль/л (норма 
0,5—2,2 ммоль/л), прокальцитонин (диагностический мар-
кер сепсиса и гнойно-септических осложнений) 4,48 нг/мл 
(норма до 0,05 нг/мл), метаболический ацидоз (концентра-
ция бикарбонатов по данным кислотно-щелочного состоя-
ния 12,6 ммоль/л).

Биохимический анализ крови: без патологических изме-
нений. По результатам коагулограммы — диссеминирован-
ное внутрисосудистое свертывание в стадии коагулопатии 
потребления (фибриноген 9,2 г/л, растворимые фибрин-
мономерные комплексы 280 мкг/мл, D-димеры 510 мкг/л, 
активность протромбинового комплекса по Квику 59 %, 
тромбиновое время 10,3 с). Общий анализ мочи выявил не-
значительную протеинурию — до 0,2 г/л. По данным рентге-
нографии органов грудной клетки воспалительные тени не 
определяются, тень сердца широко прилежит к диафрагме.

Под общим наркозом выполнена хирургическая обра-
ботка раневых поверхностей, наложены раневые покрытия 
мепилекс, аквасель, джелонет, на открытые участки — мазь 
дермазин. Окулистом выполнены туалет глаз, разведение си-
нехий, гинекологом — туалет наружных половых органов.

Назначены инфузионно-корригирующая терапия (раствор 
плазма-лит, раствор глюкозы 10%), антибактериальная тера-
пия (зивокс + фортум), гепаринотерапия 100 ЕД/кг в сутки, 
гормональная терапия дексаметазоном 0,5 мг/кг в сутки перен-
терально, с заместительной целью перелита свежезаморожен-
ная плазма, налажено парентеральное питание кабивеном.

В динамике (период наблюдения и лечения в отделении 
реанимации с 6.11 по 27.11) состояние оставалось тяжелым, 
фебрильная лихорадка, при попытке снижения дозы глю-
кокортикостероидов (ГКС) наблюдалось ухудшение кож-
но-слизистого синдрома (появление новых вялых пузырей 
с прозрачным содержимым). Лабораторные исследования: 
прокальцитонин 2—5 нг/мл, по данным общего анализа 
крови сохранялись воспалительные изменения, в моче вы-
явлены дрожжеподобные грибы, при повторных посевах с 

Рис. 1. Б о л ь н а я  Б . А ., 10 лет. Токсический эпидермальный 
некролиз: поражение глаз, кожи лица, слизистых оболочек носа, 
полости рта.

Рис. 2. Т а  ж е  б о л ь н а я. Эрозированные участки на туловище: грудь (а), спина (б), область гениталий.
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ческое лечение, консервативное лечение 
поражения кожи. 

Благоприятный эффект системных 
ГКС отмечают, если терапия была на-
чата вовремя и высокими дозами [1]. 
В описанном нами случае эффективная 
доза кортикостероидов (по преднизоло-
ну) была 6 мг/кг в сутки, при снижении 
дозы наблюдалось ухудшение состояния 
ребенка. В случае, описанном Н.И. Зряч-
киным и соавт. [11], доза ГКС была еще 
выше — 10 мг/кг в сутки (90 мг в сутки 
по преднизолону). 

В литературе сведения об эффектив-
ности ГКС противоречивы — до  1990-х 
годов это было ведущее направление, 
но затем целесообразность их исполь-
зования подверглась сомнению. Ко-
роткие пульс-курсы высокими дозами 
(дексаметазон) эффективны, по данным 

S. Kardaun и соавт. [16]. Согласно другому исследо-
ванию [17], ГКС не уменьшали смертности по срав-
нению с таковой при поддерживающей терапии.

Высокоэффективно сочетание ГКС и внутривен-
ного введения иммуноглобулина [18—21].

По данным многих исследователей, внутривен-
ное введение человеческого иммуноглобулина в дозе 
2 г/кг и выше высокоэффективно и без ГКС, in vitro 
показано, что иммуноглобулин обладает анти-Fas-
потенциалом. Ретроспективное сравнение эффек-
тивности разных доз позволило сделать вывод, что 
наилучший эффект дает раннее назначение суммар-
ной дозы 3 мг/кг в течение 3—4 дней [22].

Другие эффективные средства включают раннее 
назначение циклоспорина (3 мг/кг в течение 10 дней) 
[23]. Имеются единичные описания эффективности 
антагониста фактора некроза опухоли инфликсимаба 
в дозе 5 мг/кг, циклофосфамида. 

Поражение глаз поддается лечению каплями с 
ГКС и препаратами типа «искусственной слезы». 
В то же время местное применение антибиотиков 
подвергается критике, так как повышает вероятность 

возникновения впоследствии синдрома 
сухого глаза [24].

При выраженном болевом синдроме 
назначают опиатные анальгетики, при 
их непереносимости — фентанил или 
меперидин, для купирования беспо-
койства, эмоционального напряжения и 
повышенной тревожности вводят вну-
тримышечно 1—4 раза в сутки гидрок-
сизин (анксанил, атаракс и др.), при от-
сутствии нарушений дыхания можно 
использовать диазепам [15].

Для полосканий полости рта рекомен-
дуются растворы мирамистина, хлоргек-
сидина, повидон—йода (не используют 
растворы диоксидина и фурацилина!), в 
фазе регенерации — хлорофиллипт, ро-
мазулон, ротокан (диаротокан), камилло-
зан, настойки календулы или зверобоя, 
ускоряющие эпителизацию препараты 

Девочка стала значительно активнее, болевого синдрома 
практически нет (сохраняется умеренно выраженный при 
активном движении). Общий анализ крови: умеренный лей-
коцитоз (14,0 · 109/л без палочкоядерного сдвига), прокаль-
цитонин до 0,5 нг/мл, биохимические анализы крови: без 
патологии. В посевах с эрозивных поверхностей обнаружен 
Ps. aeruginosa (не из всех локусов), золотистый стафило-
кокк не высевался.

При осмотре спустя 4 мес последствия заболевания вы-
ражались в умеренно выраженной дисхромии (рис. 3, а, б). 

Обсуждение. В тактике лечения ТЭН первооче-
редные меры — отмена лекарства, которое вызывает 
подозрение и возможно быстрый вывод его из ор-
ганизма (инкубационный период 1—6 нед), а также 
срочная госпитализация (оптимально в палаты для 
ожоговых больных) [15]. В медикаментозном лече-
нии наиболее важны поддержание водно-электро-
литного баланса — внутривенная инфузия водно-
электролитных растворов, своевременная коррекция 
электролитных нарушений, кортикостероиды, вну-
тривенное введение иммуноглобулина, антибиоти-
ки, организация энтерального питания, симптомати-

Рис. 3. Т а  ж е  б о л ь н а я. Последствия заболевания в виде дисхромии (а, б).

Прогноз по шкале SCORTEN (цит. по [32])

Параметр SCORTEN Балл
Общая 
сумма 
баллов

Предполага-
емая смерт-

ность, %

Возраст старше 40 лет Да — 1, нет — 0 0—1 3,2

Наличие злокачественного за-
болевания

Да — 1, нет — 0 2 12,1

Тахикардия более 120 уд/мин Да — 1, нет — 0 3 35,8

Пузыри более чем на 10% по-
верхности тела

Да — 1, нет — 0 4 58.3

Концентрация мочевины в сы-
воротке более 10 ммоль/л

Да — 1, нет — 0 Выше 5 90

Бикарбонаты менее 20 ммоль/л Да — 1, нет — 0

Глюкоза в сыворотке более 
250 мг/дл

Да — 1, нет — 0
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рой ряд ресниц) (14%), потеря зрения (5%), энтропи-
он (5%) и др.

В описанном нами случае последствия заболева-
ния выразились только в умеренно выраженной дис-
хромии.

Особенностями данного случая являются отсут-
ствие каких-либо провоцирующих факторов, позд-
няя постановка диагноза и неадекватно проводимая 
терапия в первые дни заболевания, развитие полире-
зистентности кожной флоры. 
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Изучены структурные и функциональные особенности строения кожи новорожденных с использо-
ванием неинвазивных методов исследования. Проведено комплексное морфофункциональное обследо-
вание 10 новорожденным в возрасте от 1 до 28 дней методом оптической когерентной томографии 
с использованием оптического когерентного томографа, оснащенного съемным гибким зондом с ми-
кросканером, длина волны излучения 920 нм, продольное разрешение 20 мкм, поперечное — 25 мкм, и 
многофункционального комбайна. В результате обследования установлено, что кожа новорожден-
ных имеет структурные и функциональные отличия от кожи подростков. Выявленные особенности 
функционального состояния кожи новорожденных объясняются особенностями микроструктуры. 
Принципиальные отличия структурного строения, выявленные на толстой коже, демонстрируют 
не завершенный процесс формирования структур кожи к моменту рождения.
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