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РЕЗЮМЕ
Цель: оценить эффективность и безопасность ретроградной (через гастростому) 
баллонной дилатации (БД) пищеводных стриктур у детей с дистрофической формой 
врождённого буллёзного эпидермолиза (ДБЭ).
Материалы и методы: выполнен ретроспективный анализ серии случаев (2016–2025): 
8 детей с ДБЭ, дисфагией II–IV степени и установленной гастростомой. Выполняли 
ретроградную эндоскопически и рентгеноскопически ассистированную БД; в пла-
не предоперационной подготовки выполнялась эзофагограмма с водорастворимым 
контрастом. Использовались баллоны диаметром от 10 до 15 мм (длина 55 мм); ане-
стезия – ингаляционная масочная на самостоятельном дыхании. Оценивали локали-
зацию/протяжённость стриктур, диаметр просвета, динамику дисагии по шкале Bown, 
частоту осложнений, рецидивы и длительность ремиссии.
Результаты: стриктуры преимущественно располагались в верхней трети пищевода 
(6/8); у двух пациентов выявлено по две стриктуры (верхняя/средняя треть). Средний 
диаметр просвета при дилатации составил 4 ± 1,6 мм; клинический успех достигнут 
у 100% детей. Тяжесть дисфагии снизилась с 2,7 ± 0,7 до 0,4 ± 0,5 балла по Bown; се-
рьёзных осложнений не зафиксировано (у двух пациентов отмечались умеренные 
боли при глотании в течение 3–5 суток). В течение двух лет у всех наблюдались ре-
цидивы, требовавшие повторных ретроградных дилатаций; длительность ремиссии 
составляла 6–18 месяцев.
Заключение: ретроградная БД у детей с ДБЭ демонстрирует высокую эффективность 
и благоприятный профиль безопасности, позволяя избежать травмы ротоглотки. Метод 
целесообразен при наличии гастростомы; для прямого сравнения с антеградной БД 
необходимы более крупные проспективные исследования.
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SUMMARY
Objective. To evaluate the effi  cacy and safety of retrograde (gastrostomy- assisted) balloon 
dilation (BD) for esophageal strictures in children with dystrophic epidermolysis bullosa (DEB).
Materials and Methods. Single- center retrospective case series (2016–2025): eight chil-
dren with DEB and grade II–IV dysphagia underwent retrograde BD via a mature gastrosto-
my under combined endoscopic and fluoroscopic guidance; preoperative work-up included 
a water- soluble contrast esophagogram. Balloons 10–15 mm in diameter (length 55 mm) were 
used; anesthesia was inhalational mask anesthesia with spontaneous ventilation. Outcomes 
included stricture location/length, luminal diameter, change in Bown dysphagia score, ad-
verse events, recurrences, and remission duration.
Results. Strictures were predominantly located in the upper third of the esophagus (6/8); 
two patients had two strictures (upper/mid-third). Mean luminal diameter at dilatation was 
4 ± 1.6 mm; clinical success was achieved in 100% of patients. The Bown score improved 
from 2.7 ± 0.7 to 0.4 ± 0.5. No major complications occurred (only moderate odynophagia 
for 3–5 days). Over two years of follow-up, all patients experienced recurrences requiring re-
peat retrograde dilations; remission duration was 6–18 months.
Conclusion. Retrograde BD in children with DEB demonstrates high effi  cacy and a favorable 
safety profi le while avoiding oropharyngeal trauma. The technique is appropriate in the pres-
ence of a gastrostomy; larger prospective studies are needed for head-to-head comparison 
with antegrade BD.
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ВВЕДЕНИЕ
ВБЭ это группа редких генетически и клинически 
гетерогенных заболеваний, характеризующихся об-
разованием пузырей на коже и слизистой оболочке 
в результате механического воздействия [1]. Наличие 
различных мутаций в генах, которые кодируют синтез 
белков, входящих в структурный каркас кожи и сли-
зистой оболочки составляют ядро в цепочке форми-
рования патологических элементов [2]. Различают 
простой, пограничный, дистрофический БЭ, синдром 
Киндлер и более 30 подтипов болезни [1, 3].

По данным Национального регистра США (NEBR) 
за 16 лет заболеваемость составила 9,6 на 1 млн ново-
рождённых, распространенность 11,1 на 1 млн населе-
ния. [4]. В Российской Федерации по некоторым дан-
ным распространенность оценивается в 15,5 на 1 млн 
населения, частота рождаемости 0,17 на 1 млн живых 
новорожденных [5].

Основу патогенеза дистрофического буллезного 
эпидермолиза составляет мутация гена, отвечающе-
го за синтез коллагена 7 типа, который входит в состав 
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якорных фибрилл на уровне дермоэпидермального 
соединения. В силу эмбриогенеза коллаген 7 типа 
находится не только в коже, но и в родственной ей 
слизистой оболочке, так как имеем общий зароды-
шевый листок – эктодерму. Формирование пузырей 
на слизистой оболочке верхних отделов желудочно- 
кишечного тракта, дыхательных путей, мочеполовой 
системы и роговицы приводит к осложнениям тече-
ния заболевания, требующих хирургического вме-
шательства [6]. Травматизация эпителия пищевода 
происходит при обычном контакте с твердой пищей, 
что приводит к хроническому воспалению слизистой 
оболочки, образованию булл и последующему фор-
мированию рубцовых стриктур. Стриктуры пищевода 
одно из наиболее тяжелых осложнений у детей с ре-
цессивным ДБЭ (РДБЭ), проявляющееся симптома-
ми дисфагии и сопровождающиеся высоким риском 
аспирации из-за наиболее типичной локализации 
стриктур в верхней трети пищевода. Отечественные 
и зарубежные источники подчеркивают, что пациен-
ты с рецессивным ДБЭ и стриктурой пищевода более 
подвержены высоким нутритивным рискам, анемии, 
задержке роста и наступления пубертата. По данным 
Национального регистра EB (NEBR), частота стриктур 
пищевода составляет 86,7% при инвертированной 
форме РДБЭ, 79,1% при тяжелей генерализованной 
форме РДБЭ, 37,2% при средней генерализованной 
форме, 14,3% у пациентов с пограничной формой БЭ 
и значительно ниже при остальных подтипах [3, 4]. 
Частота стриктур увеличивается с возрастом, одна-
ко наиболее высока у пациентов с тяжелой генера-
лизованной формой РДБЭ: более чем у половины 
симптомы появляются к 10 годам [6]. Самый ранний 
возраст, описанный в литературе, составил 2 года 
[7, 8]. Также существует мнение, что чем в более позд-
ний возраст формируется стриктура пищевода, тем 
меньше риск возникновения рецидива [9]. Для диа-
гностики стриктур приоритет отдается радиологиче-
ским методам (эзофагограмма, видеофлюороскопия). 
Эзофагогастродуоденоскопия не рекомендуется из-за 
высокого риска ятрогенного повреждения слизистой 
оболочки пищевода и гортаноглотки [10].

Для заживления язв и эрозий на коже и слизистой 
оболочке, а также для борьбы с инфекцией, требуется 
поддержание адекватного нутритивного статуса [10], 
однако прогрессирующая микростомия и стриктуры 
пищевода препятствуют восполнению необходимых 
энергетических потерь, что в свою очередь негативно 
сказывается на общем состоянии ребенка и его каче-
стве жизни [11, 12].

Одним из методов реканализации просвета пи-
щевода при наличии рубцовых стриктур различной 
этиологии является бужирование. Однако, кроме 
радиального вектора силы, бужирование имеет про-
дольный вектор, что оказывает выраженный «сдви-
гающий» эффект на слизистую оболочку. Эксперты 
сходится во мнении, что бужирование у больных с БЭ 

способствует рецидивированию стриктур и повыша-
ет риск перфорации [13].

Использование терапевтических методов в виде 
назначения ингибиторов коллагеназы или митоми-
цина С не показало хороших результатов [14, 15, 16]. 
Однако, применение «вязкого» будесонида в послео-
перационном периоде показало хорошие результаты, 
в виде увеличения периода ремиссии. Хирургическое 
лечение в объеме колоэзофагопластики используется 
как крайняя мера, в связи с высоким риском возник-
новения послеоперационных осложнений, но явля-
ется эффективным радикальным методом [17, 18, 19].

Помимо бужирования для восстановления про-
света пищевода существует методика баллонной 
дилатации. Ее проводят под рентгеноскопическим 
контролем, через эндоскоп, или сочетая оба метода 
визуализации. Многие авторы отдают предпочтение 
именно рентгенассистированной БД [20, 21], а БД че-
рез эндоскоп рекомендуют для ретроградной БД или 
при отсутствии технической возможности выполнять 
БД по рентгенассистенцией. Баллонный дилататор 
в отличии от бужа оказывает прецизионную, исклю-
чительно радиальную силу давления, равномерно 
распределённую по всей длине зоны сужения [22]. 
Современные исследования по дилатации пищевода 
при БЭ почти повсеместно используют исключитель-
но БД [19, 23], так как БД имеет высокий уровень тех-
нического успеха (свыше 95%) с немедленным насту-
плением клинического эффекта – купированием или 
уменьшением симптомов дисфагии, восстановлени-
ем возможности адекватного перорального питания 
и последующим улучшением показателей нутритив-
ного статуса и массы тела [10]. Также важен комплекс 
профилактических мер возникновения стриктур: ди-
ета с употреблением механически щадящей пищи, 
своевременной санация полости рта, терапии ГЭРБ, 
а также назначению пероральных форм топических 
глюкокортикостероидов [10].

Пациентам с высокой степенью недостаточно-
сти питания, на фоне течения рДБЭ, рефрактерными 
стриктурами показана установка гастростомы для ги-
пералиментации [24, 25, 26] (рис. 1). Питание через га-
стростому хорошо переносится пациентами с БЭ [26].

При ранней установке гастростомия помогает 
в ускоренном наборе массо- ростовых показателей, 
а также своевременному наступлению пубертата [10]. 
Также гастростомия открывает возможность выпол-
нять дилатации ретроградно, однако данных, сравни-
вающих эффективность и безопасность ретроградно-
го доступа в литературе нет.

В настоящей статье представлен наш опыт лече-
ния стриктур пищевода у детей с ДБЭ методом ретро-
градной (через гастростому) баллонной дилатации. 
Мы описываем технические детали, эффективность 
и безопасность, а также преимущества и ограниче-
ния методики в контексте сравнения с антеградным 
доступом.
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ОПИСАНИЕ СЕРИИ СЛУЧАЕВ
За период с 2016 г. по 2025 г. в на базе отделения об-
щей и плановой хирургии ФГАУ «НМИЦ здоровья 
детей» Минздрава России было пролечено 8 детей 
с дистрофической формой врожденного буллезного 
эпидермолиза с сопутсвующей стриктурой пищевода 
и симптомами дисфагии. Для устранения нарушения 
глотания и восстановления проходимости пищевода 
им была выполнена эндоскопически и рентгенасси-
стированная ретроградная баллонная дилатация (че-
рез гастростому).

Стоит отметить, что проведение ретроградной бал-
лонной дилатации возможно лишь после установки 
гастростомы.

Первым этапом, до выполнения ретроградной БД, 
всем пациентам нами была выполнена антгерадная БД 
с последующей установкой низкопрофильной гастро-
стомы. После пациенты наблюдались в нашем центре 
с регулярной госпитализацией отделение дермато-
логии. При появлении жалоб на затруднение глота-
ния и наличия стриктуры на рентгеноконтрастном 
исследовании принималось решение о выполнении 
ретроградной БД.

Ретроградная эндоскопически 
и рентгенассистированная 
баллонная дилатация
Баллонная дилатация выполнялась в условиях рент-
генэндоваскулярной операционной, под ингаляцион-
ным масочным наркозом на самостоятельном дыхании. 
Для снижения рисков возникновения булл в полости 
рта и гортаноглотке было принято решение воздер-
жаться от общей анестезии с эндотрахеальной инту-
бацией. В предоперационный комплекс обследования 

пациентов входило проведение рентгеновского ис-
следования с выполнением пассажа водораствори-
мого контраста на основе йода по пищеводу, на осно-
вании которого диагностировалась зона рубцового 
сужения пищевода, ее локализация и протяженность. 
На основании полученных данных, ориентируясь на 
диаметр пищевода дистальнее зоны сужения и возраст 
ребенка осуществлялся подбор размера баллонного 
катетера с шагом в 3 мм.

Показания к баллонной дилатации определяли как:
наличие дисфагии II–IV степени;
жалобы на частые поперхивание съеденной пи-
щей;

стриктура пищевода при рентгеноконтрастном 
исследовании (рис. 2).

Для снижения риска ятрогенной травмы при ане-
стезиологическом обеспечении использовали не-
адгезивную пористую (губчатую) повязку. Ей изо-
лировали кожные покровы лица в местах контакта 
с анестезиологической маской (рис. 3).

Ретроградная баллонная дилатация при стрикту-
рах пищевода у пациентов с дистрофической фор-
мой буллёзного эпидермолиза возможна лишь при 
наличии гастростомы. Через гастростомический ка-
нал в просвет желудка вводится ультратонкий эндо-
скоп (d 4,9–5,9 мм) (рис. 4) и визуализируется зона 
пищеводно- желудочного соединения, где при рас-
правлении просвета пищевода возможно опреде-
лить зону сужения.

Через рабочий канал эндоскопа заводится струна- 
проводник, расположение которой контролируется 
рентгеноскопией и при распололжении зоны стеноза 

Рис. 1. Низкопрофильная гастростома Рис. 2. А – стриктура средней трети пищевода, прямая проекция; 
Б – стриктура средней трети пищевода, боковая проекция

A Б/B
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в нижней и средней трети эндоскопией (рис. 5). Важно 
контролировать расположение конца струны под 
рентгеноскопией, так как чрезмерное заведение стру-
ны может травмировать гортаноглотку.

Следующим этапом под рентгеноскопическим кон-
тролем по струне осуществляется позиционирование 
баллона в зоне сужения и его инсуффляция до необ-
ходимого диаметра (рис. 6). После дилатации баллон 
сдувают и удаляют.

Интраоперационно с целью профилактики кро-
вотечения вводилась транексамовая кислота, воз-
можных эпизодов тошноты и рвоты – ондансетрон, 
болевого синдрома – парацетамол, в возрастной су-
точной дозировке.

В послеоперационном периоде диету расширя-
ли поэтапно. Через рот в первые сутки разрешали 
свободное питьё и холодные жидкие гомогенные 
продукты (йогурты, жидкие молочные и питатель-
ные смеси). На вторые сутки объём энтерально-
го питания увеличивали, рацион последовательно 
расширяли до полужидких, а затем до твёрдых блюд , 
соответствующих специфике питания пациентов 
с БЭ. Мы проводили структурированное обучение 
родителей уходу за гастростомой с демонстраци-
ей, включавшее:

1. Что вводить в гастростому: специализированные 
энтеральные смеси и воду; лекарственные пре-
параты в жидкой/разведённой форме (с обяза-
тельным промыванием стомы до и после введе-
ния). Исключались густые/вязкие негомогенные 
продукты, нерастворённые порошки и газиро-
ванные жидкости.

2. Как выполнять замену гастростомы: алгоритм 
плановой смены низкопрофильной гастростомы 
(каждые 6 месяцев при должном уходе, включа-
ет измерение длины гастростомического канала, 
проверка/наполнение баллона), а также порядок 
действий при случайном выпадении.

3. Уход за кожей вокруг стомы: ежедневный береж-
ный туалет без адгезивов, применение барьерных 
средств и неадгезивных губчатых повязок, профи-
лактика мацерации и грануляций, контроль под-
текания и распознавание признаков инфекции.

Для ускорения процесса восстановления слизистой 
оболочки пищевода пациенты принимали внутрь пе-
ред каждым приёмом пищи обволакивающие средства 
на основе гидроксида магния в течение 7 суток после 
вмешательства. Также пациенты получали ингибито-
ры протонной помпы для профилактики возможного 
желудочно- пищеводного рефлюкса. Для профилакти-
ки рестенозирования назначался пероральный при-
ем топических глюкокортикостероидов (будесонид) 
в форме вязкой густой суспензии: 2 мл (0,5мг) раство-
ра будесонида смешивался с 2–5 г мальтодекстрина, 
в течение 3 месяцев 2 раза в день (утро/вечер) и при 
симптомах дисфагии. С целью оказания антифибро-
тического эффекта назначался прием антагонистов 
рецепторов ангиотензина II типа АТ1 (лозартан) начи-
ная от 0,4 мг с повышением до 1,4 мг на 6–12 месяцев.

Стриктуры локализовались преимущественно 
в верхней трети (6 детей). У 2 пациентов выявлено 
2 стриктуры – в верхней и средней трети пищевода. 
Протяженность стриктур – 6,5±2,3 (короткие стрикту-
ры), средний диаметр просвета по данным, зафиксиро-
ванным при расправлении баллона составлял 4±1,6 мм. 
Степень дисфагии по шкале Bown значимо снизилась 
после выполнения БД (с 2,7±0,7 до 0,4±0,5За период на-
блюдения в 2 года процент рецидивов составил 100%, 
и все повторные дилатации выполнялись ретроград-
но. Период ремиссии составил от 6 месяцев до 1,5 лет.

Использовали баллоны диаметром 10–15 мм 
и длиной 55 мм. Клинический успех составил 100%. 
Осложнений не возникло. У всех пациентов в течении 
3–5 суток сохранялись умеренные боли при глотании, 
что не мешало пероральному кормлению.

Рис. 3. Неадгезивная губчатая повязка на 
коже лица

Рис. 4. Введение ультратон-
кого гастроскопа через га-
стростомический тракт

Рис. 5. Эндоскопический (А) и рентгеноскопический кон-
троль (Б) при проведении струны проводника

A Б/B

Рис. 6. А. Инсуффляция баллона, талия стриктуры. 
Б. Полное расправление талии стриктуры

A Б/B
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ОБСУЖДЕНИЕ
Ретроградная баллонная дилатация обладает рядом 
преимуществ по сравнению с антеградной. Поскольку 
при ретроградном подходе мы работаем через га-
стростому, отсутствует контакт с полостью рта и гор-
таноглоткой, что значительно снижает риск травмы 
слизистой оболочки. Кроме того, ретроградный до-
ступ более удобен для работы анестезиолога, так 
как ротовая полость не занята загубником и сохра-
няется возможность установки воздуховода при не-
обходимости.

У детей с дистрофической формой врождённого 
буллёзного эпидермолиза часто наблюдается анома-
лия зубочелюстной системы и неудовлетворительная 
санация полости рта. При антеградной баллонной ди-
латации, при установке загубника, возможно выпаде-
ние зуба, что несёт риск проглатывания либо аспира-
ции в дыхательные пути. Такой риск отсутствует при 
ретроградной баллонной дилатации, где загубник не 
применяется.

Согласно мировой практике, у всех пациентов с ре-
цессивным дистрофическим БЭ, а также при синдро-
ме Киндлер, формируются стриктуры пищевода [4, 14], 
что подтверждается и нашими наблюдениями на груп-
пе более 90 детей. Наиболее часто стриктуры лока-
лизуются в шейном и верхнегрудном отделах пище-
вода [2], что соответствует нашим данным. При этом 
около 50% детей с БЭ имеют микростомию [1, 7], что 
осложняет антеградную баллонную дилатацию. В то 
же время при ретроградном подходе микростомия не 
является препятствием.

Обзор литературы показывает, что профиль безо-
пасности баллонной дилатации у детей с ВБЭ зависит 
от доступа и наведения: осложнения статистически 
чаще отмечаются при антеградной, эндоскопически 
ассистируемой дилатации, тогда как при флюороско-
пически контролируемых вмешательствах, особенно 
выполненных ретроградным доступом через гастро-
стому, их частота минимальна. В многоцентровом 

исследовании (451 БД) осложнения возникли в 2,7% 
(кровотечение, разрыв/надрыв слизистой оболоч-
ки, боль в груди), при этом риск был значимо выше 
при эндоскопически- ассистированных вмешатель-
ствах по сравнению с рентгенассистированными 
(p<0,001) [27]. Систематический обзор подтверждает, 
что большинство описанных транзиторных состояний, 
таких как боль, одинофагия, кратковременная лихо-
радка, наблюдались преимущественно при антеград-
ной БД, тогда как рентгенассистированная (включая 
ретроградную) ассоциировалась с меньшей трав-
матизацией ротоглотки и верхнего отдела пищево-
да [28]. Клинические рекомендации DEBRA/BJD [29] 
на этом основании рекомендуют использовать бал-
лонную дилатацию под флюороскопическим (или 
эндоскопическим) наведением как метод первой 
линии. Отдельно подчёркивается, что ретроград-
ный доступ у пациентов с гастростомой позволяет 
избежать контакта с полостью рта и гортаноглоткой 
и снизить риск орофарингеальных повреждений [29]. 
В собственном материале ретроградные вмешатель-
ства также прошли без осложнений, что согласуется 
с тенденциями, отражёнными в литературе [27, 28]. 
При выполнении антеградной баллонной дилатации 
в двух случаях у пациентов возникли буллы в области 
гортаноглотки (рис. 7 ). Для профилактики транзитор-
ной дисфагии, после БД , буллы были спунктированы 
струной- проводником.

Ещё одним нежелательным явлением стало невер-
ное проведение струны: вместо просвета пищевода 
она прошла в трахею. Изначально, под рентгеноско-
пией, это было принято за перфорацию, однако при 
более детальном анализе мы выявили ошибочное 
проведение. Все отмеченные осложнения, вероятно 
могли бы быть предотвращены при наличии гастро-
стомы, позволяющей осуществлять баллонную ди-
латацию ретроградным доступом. Санация полости 
рта а пациентов с БЭ затруднена. Поражение слизи-
стой оболочки полости рта, микростомия, аномалии 
эмали (гипоплазия, гипокальцификация) повышают 
риск кариеса [25]. Антеградная дилатация требует 
установки загубника, что повышает риск травм слизи-
стой и авульсии зубов. Ретроградный подход , напро-
тив, исключает эти риски, позволяет анестезиологу 
использовать воздуховод и контролировать вентиля-
цию без загубника, что делает процедуру безопаснее.

Однако, родители пациентов в своем большинстве 
недооценивают значение гастростомы, опасаясь 
дополнительного вмешательства. Их переживания 
связаны с уходом за стомой, а также с логистиче-
скими и экономическими трудностями, особенно 
в отдалённых регионах , где сложнее приобрести 
специальные смеси для энтерального питания. Это 
ограничивает число детей с гастростомией, что ука-
зывает на необходимость дальнейшей работы в этом 
направлении.

Рис. 7. Булла в предверии гортани
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ЗАКЛЮЧЕНИЕ
Баллонная дилатация является методом выбора для 
восстановления просвета пищевода у пациентов 
с буллезным эпидермолизом. Однако, доступ для 
выполнения дилатации является важным аспектом 
в достижении желаемого результата с минимальными 
рисками травматизации кожи и слизистой оболочки. 

Наличие гастростомы делает возможным выполне-
ние реканализации пищевода ретроградным до-
ступом, который в свою очередь является более 
атравматичным, при сравнении с антеградным, что 
особенно важно для пациентов с буллезным эпи-
дермолизом.
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