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Синдром Стивенса–Джонсона — 
токсический эпидермальный некролиз 
у детей. Часть I. Определение, 
этиология, патогенез, клинические 
проявления, системное лечение
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В I части литературного обзора представлены современная терминология и классификация cиндрома Стивенса–
Джонсона (ССД) и токсического эпидермального некролиза (ТЭН), которые в настоящее время считаются разными 
вариантами течения единого патологического процесса, индуцированного у детей инфекцией, лекарственными сред-
ствами, злокачественными и аутоиммунными заболеваниями. Подробно изложены новейшие данные о патогенезе, 
описаны клинические проявления обоих вариантов и их переходных форм. Особое внимание уделено организации 
ухода за пациентами с ССД и ТЭН. Подробно освещены различные аспекты системной терапии.
Ключевые слова: синдром Стивенса–Джонсона, токсический эпидермальный некролиз, системное лечение, дети.
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clinical manifestations, systemic treatment 
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Part I of the literature review provides modern terminology and classification of Stevens-Johnson syndrome (SJS) and toxic epidermal 
necrolysis (TEN), which is now considered different ways of treating the single pathological process induced in children by infections, 
drugs, malignant and autoimmune diseases. It illustrates in detail the latest data on pathogenesis, describes clinical manifestations 
of both scenarios and their transition forms. Special emphasis is made on the organisation of care for patients with SJS and TEN. 
It details various aspects of systemic therapy.
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Определение, классификация 
Синдром Стивенса–Джонсона и токсический эпидер-
мальный некролиз, известный в литературе как син-
дром Лайелла, — тяжелые заболевания, потенциально 
опасные для жизни пациентов любого возраста. По дан-
ным зарубежной печати, летальность при ССД составля-
ет 5%, среди больных ТЭН она возрастает до 30–35%, 
а в некоторых случаях может достигать 50% [1, 2].

В течение долгого времени синдром Стивенса–Джонсона 
расценивался как крайне тяжелый вариант многоформ-
ной эритемы, известной уже более 140 лет — первые 
сообщения в научной литературе были представлены 
F. Hebra в 1866 г. Синдром Стивенса–Джонсона описан 
спустя более полувека. Проявления токсического эпи-
дермального некролиза впервые изложены в работе 
A. Lyell в 1956 г., в связи с чем ТЭН получил название 
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синдрома Лайелла. Длительное время считали, что ТЭН — 
тяжелейшее проявление лекарственной аллергии.
В настоящее время синдром Стивенса–Джонсона и ток-
сический эпидермальный некролиз (синдром Лайелла) 
рассматриваются как разные по тяжести варианты тече-
ния единого патологического процесса, индуцированного 
у детей чаще всего инфекцией, реже — лекарственными 
средствами, злокачественными и аутоиммунными забо-
леваниями. Возможно сочетание нескольких этиологиче-
ских факторов. Оба варианта потенциально опасны для 
жизни пациента. По современной номенклатуре терми-
нов, вышеназванные синдромы объединяются в общую 
нозологию, известную в литературе под названием син-
дром Стивенса–Джонсона — токсический эпидермаль-
ный некролиз (ССД–ТЭН) [3, 4].
Клинически ССД–ТЭН характеризуется буллезным пора-
жением кожи и слизистых оболочек с отслоением эпидер-
миса и образованием обширных эрозий в результате сли-
яния и вскрытия пузырей. Буллезные высыпания на коже 
обычно сочетаются с эритематозными и геморрагически-
ми пятнами. Преимущественная локализация кожного 
процесса — на туловище и лице. Часто поражения кожи 
приобретают сливной характер, сопровождаются распро-
страненным отслоением эпидермиса и положительным 
симптомом Никольского. Вовлечение в патологический 
процесс слизистых оболочек с образованием одной или 
нескольких эрозий — обязательный признак синдрома 
Стивенса–Джонсона — токсического эпидермального 
некролиза. Утрата барьерной функции кожи и слизистых 
оболочек из-за обширности поражения влечет за собой 
развитие инфекционных осложнений, которые усугубля-
ют прогноз.
Основополагающий критерий современной классифи-
кации ССД–ТЭН — размер площади отслоения эпидер-
миса по отношению к общей поверхности тела пациента 
(в процентах). Соответственно, выделяют три формы 
(клинические варианты) процесса [4, 5]:
1.  Синдром Стивенса–Джонсона («малая форма ТЭН») — 

отслоение эпидермиса не более 10% поверхности тела.
2.  Промежуточная, или переходная форма ССД–ТЭН 

(в англоязычной литературе «overlapping» SJS–TEN) — 
отслоение эпидермиса от 10 до 30% поверхности тела.

3.  ТЭН — отслоение эпидермиса более 30% поверх-
ности тела.

ССД–ТЭН относится к редким заболеваниям. Он встре-
чается в любом возрасте, преимущественно у людей 
20–40 лет. Относительно редко патология наблюдается 
у детей первых 3 лет жизни. Общая частота ССД–ТЭН 
колеблется от 0,4–1,2 до 6 случаев на 1 млн жителей 
в год [1]. Данные по соотношению мужчин и женщин 
среди заболевших противоречивы. Большинство иссле-
дователей отмечает преобладание патологии у лиц муж-
ского пола. Заболевание характеризуется сезонностью. 
Подъем заболеваемости ССД–ТЭН регистрируется обыч-
но зимой и ранней весной, что подтверждает этиологи-
ческую роль инфекционного фактора в развитии данной 
патологии.

Этиология, патогенез 
Выделяют 4 группы причин развития ССД–ТЭН: инфекции; 
лекарственные средства; злокачественные заболевания; 
неустановленные (идиопатический ССД–ТЭН). У детей 
ССД–ТЭН чаще провоцируется инфекциями, у взрослых 

и лиц пожилого возраста основной причиной являются 
лекарства и злокачественные новообразования.
Среди инфекционных возбудителей лидируют виру-
сы: вирус простого герпеса I и II типов, аденовирус, 
вирус Коксаки В5, ECHO-вирусы, энтеровирусы, вирус 
Эпштейна–Барр, вирусы гепатита А и В, кори, ветряной 
оспы, гриппа, паротита, полиовирус.
Из бактерий наибольшее значение имеют Mycoplasma 
pneumoniae, протей, сальмонелла, туберкулезная палоч-
ка, возбудитель пситтакоза, туляремии, гонококк, бруцел-
ла, иерсиния. В роли индуктора ССД–ТЭН могут выступать 
микрогрибы (возбудители кокцидиоидомикоза, дерма-
тофитоза, гистоплазмоза), возможно также участие про-
стейших (возбудителей трихомониаза и малярии). Более 
чем в половине случаев ССД у детей развивается на фоне 
инфекций верхних дыхательных путей.
В развитии индуцированного лекарственными средства-
ми ССД–ТЭН основное значение имеют антибактериаль-
ные средства, прежде всего антибиотики (фторхинолоны, 
пенициллины, макролиды, хлорамфеникол) и сульфани-
ламиды (ко-тримоксазол), нестероидные противовоспа-
лительные средства (ибупрофен, индометацин, пирокси-
кам, ацетилсалициловая кислота), противосудорожные 
препараты (фенобарбитал, карбамазепин, вальпроевая 
кислота), аллопуринол. Редко причиной могут быть топи-
ческие и системные глюкокортикостероиды.
ССД–ТЭН может быть причинно связан с аутоиммунными 
и злокачественными заболеваниями. Среди последних 
ведущую роль играют карциномы и лимфомы.
Возможно сочетание нескольких этиологических факто-
ров (инфекция, лекарственные средства, злокачествен-
ные заболевания).
Следует заметить, что у многих пациентов не удается выя-
вить конкретный причинный фактор ССД–ТЭН. По дан-
ным мировой литературы, от 25 до 50% случаев ССД–ТЭН 
относятся к идиопатическим.
Согласно современным представлениям, в основе 
заболевания лежит сигнал-индуцированный апоптоз 
кератиноцитов [6–8]. Следствием его является отслое-
ние эпидермиса от дермы, что сопровождается харак-
терной клинической симптоматикой. Сигнал к апоптозу 
реализуется при взаимодействии его индукторов с мем-
бранной молекулой — антигеном ARO-1/Fas (CD95), 
относящейся к семейству рецепторов фактор некроза 
опухоли (TNF) �. Лекарственные средства и их метаболи-
ты, инфекционные агенты и другие причинные факторы 
стимулируют продукцию кератиноцитами лиганда апоп-
тоза, известного как CD95 (FasL)-лиганд. ARO-1/Fas 
(CD95) экспрессируется на клетках многих типов, в том 
числе кератиноцитах, а FasL-лиганд — в основном 
на активированных Т лимфоцитах. Fas-антиген (CD95) 
выполняет функцию рецептора для сигналов апоп-
тоза. Установлено, что при ТЭН в эпидермисе повы-
шена экспрессия TNF �. Активация Fas обусловливает 
его взаимодействие с Fas-ассоциированным белком, 
содержащим домен, индуцирующий смерть клетки. 
Процесс апоптоза может быть блокирован белками-
ингибиторами, что предотвращает дальнейшую экс-
фолиацию эпидермиса, обусловливает снижение числа 
бактериальных осложнений и увеличивает выживае-
мость больных. Это обосновывает целесообразность 
внедрения в протоколы лечения ССД–ТЭН фармаколо-
гических препаратов, содержащих блокирующие анти-
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тела (внутривенные иммуноглобулины, анти-Fas, анти-
TNF и др.).
Предполагают участие в развитии ССД иммунокомплекс-
ных реакций гиперчувствительности III типа, хотя отложе-
ние иммунных комплексов в коже является неспецифич-
ным и непостоянным. Считают, что в развитии ССД–ТЭН 
могут играть роль иммуноопосредованные цитотоксиче-
ские реакции, направленные на разрушение кератино-
цитов, экспрессирующих чужеродный антиген. Состояние 
напоминает гиперчувствительность с отсроченной реак-
цией в ответ на первичную экспозицию антигена и более 
тяжелой реакцией при повторной его экспозиции.
Гистологическая картина ССД–ТЭН характеризуется лим-
фоцитарной инфильтрацией в области перехода эпи-
дермиса в дерму и вокруг сосудов дермы, ее отеком, 
некрозом эпидермальных кератоцитов, формированием 
субэпидермальных булл. В составе клеточного инфиль-
трата при ССД–ТЭН обнаруживаются также макрофаги 
и дендроциты, обладающие выраженной TNF � — имму-
нореактивностью. В тяжелых случаях при патоморфологи-
ческом исследовании выявляется фибриноидный некроз 
в желудке, селезенке, трахее и бронхах.

Клиническая картина, осложнения 
Несмотря на то, что синдром Стивенса–Джонсона и ток-
сический эпидермальный некролиз рассматриваются 
в настоящее время как варианты единого патологическо-
го процесса, различающиеся размерами площади отслое-
ния эпидермиса, в современной медицинской литературе 
описаны некоторые клинические особенности ССД и ТЭН. 
Мы сочли целесообразным представить их в обобщен-
ном виде ниже.
Синдром Стивенса–Джонсона. В анамнезе могут 
выявляться предшествующие эпизоды многоформной 
эритемы или ССД. В типичных случаях манифестации 
ССД предшествует картина острого респираторного 
заболевания верхних дыхательных путей (гриппоподоб-
ный продромальный период) длительностью от 1 сут 
до 2 нед. В течение этого периода возможны лихорад-
ка, боли в горле, озноб, головная боль, недомогание. 
У части пациентов могут наблюдаться рвота и диарея. 
Кожа и слизистые оболочки поражаются внезапно. Зуд 
не характерен. У подавляющего большинства пациентов 
манифестация клинических проявлений сопровожда-
ется фебрильной лихорадкой. Длительная лихорадка 
и ее нарастание или ухудшение локальных изменений 
дают основание предполагать наслоение вторичной 
инфекции. Поражение слизистой оболочки полости рта 
в виде пузырей и эрозий может быть настолько тяжелым, 
что пациенты не могут пить и есть. Больные с вовле-
чением слизистой оболочки урогенитального тракта 
предъявляют жалобы на дизурию или неспособность 
помочиться. Типичными симптомами являются кашель 
с отхождением густой гнойной мокроты, головная боль, 
недомогание, артралгии. Если причинный фактор не эли-
минирован или пациент подвергался его повторному 
воздействию, возможен рецидив патологического про-
цесса. Повреждения кожи при ССД могут иметь любую 
локализацию. Преимущественно поражаются ладони, 
подошвы, тыльные поверхности кистей, разгибательные 
поверхности конечностей. Высыпания могут ограничи-
ваться одной или несколькими областями тела. Часто 
сыпь генерализованная, располагается на лице, туло-

вище. Вначале на коже появляются пятна, затем они 
превращаются в папулы, везикулы и буллы, уртикарные 
элементы или сливную эритему. Типичное поражение 
кожи при ССД напоминает по внешнему виду мишень, 
имеющую две зоны цвета — центральную и перифери-
ческую. Центральная зона представлена пузырьками, 
геморрагиями или некрозом, иногда в центре распола-
гается пузырь, заполненный серозным или геморрагиче-
ским содержимым. Периферическая зона представлена 
пятнистой эритемой. Мишеневидные поражения кожи — 
важный признак ССД. Высыпания превращаются в круп-
ные пузыри — буллы, располагающиеся субэпидермаль-
но. Вскрываясь, они оставляют дерму обнаженной. Такая 
кожа предрасположена к инфицированию в связи с утра-
той эпителиального барьера. Пузыри характеризуются 
групповым расположением. Они могут быть различной 
величины; чаще — с напряженной покрышкой, реже — 
с вялой (как правило, у больших пузырей). Площадь 
отслоения эпидермиса не превышает 10% поверхности 
тела. По тяжести и обширности на первый план высту-
пает эрозивное поражение слизистых оболочек, чаще 
всего естественных выходных отверстий: глаз, полости 
рта, мочеполовой системы, ануса. При отсутствии пато-
генетически обоснованной терапии высыпания могут 
продолжаться в течение 2–4 нед. Поражение слизистой 
оболочки полости рта — характерный признак ССД. 
На губах, слизистой оболочке щек, небе появляются раз-
литая эритема, отек, и возникают тонкостенные пузыри, 
заполненные серозным или серозно-геморрагическим 
содержимым. Пузыри быстро вскрываются и на их месте 
образуются обширные болезненные эрозии. Выражена 
саливация. Полость рта и язык представляют собой кро-
воточащую раневую поверхность, покрытую желтовато-
серым налетом, состоящим из некротизированного 
эпителия. Язык отечный, густо обложен. Губы опухшие, 
покрыты засохшими кровянистыми корочками и оттор-
гающимися некротическими массами. Рот открывается 
с трудом. Из-за поражения слизистой оболочки полости 
рта пациенты не в состоянии принимать пищу, разговари-
вать. При эрозивном поражении пищевода в последую-
щем могут формироваться стенозы. Эрозивно-язвенные 
поражения конъюнктивы и/или роговицы, радужной 
оболочки глаз (блефароконъюнктивит, кератоконъюн-
ктивит, иридоциклит) также типичны для ССД. Они имеют 
место у подавляющего большинства пациентов и могут 
быть причиной потери зрения. В половине случаев пора-
жаются и слизистые оболочки мочеполовой системы 
в виде эрозивного вульвовагинита или баланопостита. 
После заживления эрозивных поверхностей у мальчиков 
возможны стриктуры уретры. У девочек нередко наблю-
даются кровотечения из мочевого пузыря. Течение ССД 
сопровождается также неспецифической симптомати-
кой: лихорадкой, тахикардией, гипотензией. В тяжелых 
случаях возможны нарушение сознания, приступы судо-
рог, кома. Следует признать, что лабораторных данных, 
позволяющих верифицировать диагноз ССД, до сих пор 
не существует. В периферической крови нередко выяв-
ляется лейкоцитоз. Высокий лейкоцитоз служит веро-
ятным признаком вторичного инфицирования. Биопсия 
кожи подтверждает диагноз, но не является неотложной 
диагностической процедурой. Результаты гистологиче-
ского исследования биоптата свидетельствуют о суб-
эпидермальном расположении пузырей, что характерно 
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для ССД. Кроме того, выявляются некроз клеток эпидер-
миса и периваскулярная лимфоцитарная инфильтрация. 
Летальность при ССД составляет 5% [2]. Основная при-
чина смерти пациентов — сепсис.
Токсический эпидермальный некролиз. Продро-
мальный период в виде недомогания, лихорадки, артрал-
гий, миалгий обычно короче и составляет в среднем 
2–3 дня, может укорачиваться до 1 дня или удлиняться 
до 3 нед. Возможны головная боль, кашель, ринит, сниже-
ние аппетита, тошнота или рвота в сочетании с диареей 
или без нее, конъюнктивит, кожный зуд. Повреждения 
кожи и слизистых оболочек возникают внезапно, 
сопровождаются высокой лихорадкой. Зуд не характе-
рен. Основная жалоба, которую предъявляют пациен-
ты в период разгара болезни, — генерализованная 
боль, ассоциированная с высыпаниями. ТЭН в острой 
фазе (8–12 дней) включает персистирующую лихорад-
ку, обширный эпидермальный некролиз и эксфолиацию 
кожи, поражение слизистых оболочек. Заболевание 
начинается с интенсивной кожной эритемы, быстро про-
грессирующей в течение 1–2 дней до обширного эпидер-
мального некролиза. Поражения кожи могут быть пред-
ставлены болезненными, жгучими эритематозными или 
кореподобными пятнами, располагающимися вначале 
изолированно. Они появляются симметрично на лице или 
груди, затем распространяются по всему телу, быстро сли-
ваясь друг с другом, занимая большие площади. В тече-
ние нескольких часов после возникновения эритемы про-
исходит отслоение эпидермиса. При прикосновении он 
скользит и сморщивается под пальцами, легко оттягива-
ется, а затем отслаивается, обнажая дерму. Образуются 
обширные очень болезненные эрозивные поверхности, 
через которые пропотевает большое количество жидко-
сти. У взрослого пациента с ТЭН в 1-ю нед заболевания 
потери воды через поврежденную кожу составляют 2–4 л 
в сут. Некроз эпидермиса с последующим отслоением его 
от дермы — патогномоничный признак ТЭН. Площадь 
отслоения эпидермиса составляет более 30% поверх-
ности тела. Скопление жидкости в зоне отслоившегося 
эпидермиса приводит к появлению дряблых пузырей. 
При малейшем надавливании на пузырь его разме-
ры увеличиваются в связи с отслоением эпидермиса 
по периферии. Пораженная кожа по внешнему виду напо-
минает термический ожог II степени. Для ТЭН характерен 
положительный симптом (феномен) Никольского: а) при 
потягивании за обрывок покрышки пузыря эпидермис 
отслаивается даже на внешне неизмененной коже рядом 
с пузырем; б) при скользящем надавливании на кожу 
легко происходит отслоение эпидермиса от подлежащей 
поверхности. Эпидермис отслаивается при трении паль-
цем здоровых на вид участков кожи, расположенных как 
между пузырями или эрозиями, так и вдали от очагов 
поражения. В патологический процесс вовлекаются сли-
зистые оболочки. Особенно страдают дыхательная систе-
ма, желудочно-кишечный тракт, мочеполовая система. 
Эрозивное поражение слизистых оболочек часто предше-
ствует эпидермальному некролизу. За 1–3 дня до мани-
фестации кожных повреждений поражается конъюнктива 
глаз. Возникают изъязвления слизистой оболочки поло-
сти рта, носа, глотки, трахеи, бронхов. Мукозиты сопрово-
ждаются резкой болезненностью, в связи с чем пациенты 
с трудом открывают рот и не в состоянии принимать пищу 
и пить воду. На фоне болезненных эритематозных пятен 

на губах, внутренней поверхности щек, небе в течение 
нескольких часов образуются крупные дряблые пузыри 
с тонкой стенкой и морщинистой поверхностью, местами 
сливающиеся между собой. Покрышка пузырей легко 
вскрывается, обнажая обширные эрозивные поверхно-
сти с серозным или серозно-кровянистым отделяемым. 
Десны отечны, болезненны, повышена их кровоточи-
вость. Язык густо обложен грязновато-серым налетом. 
Характерна выраженная болезненность не только пора-
женной, но и интактной слизистой оболочки. При тоталь-
ном поражении развивается язвенно-некротический 
стоматит. Губы отечны, покрыты геморрагическими 
корочками, на месте вскрывшихся пузырей — болезнен-
ные кровоточащие эрозии с серовато-белыми полосками 
некротизированного эпителия. Могут наблюдаться также 
эрозии слизистых оболочек влагалища, уретры, ануса. 
При ТЭН обычно преобладает поражение кожи, одна-
ко возможны глубокие язвенно-некротические изме-
нения и отслоение слизистых оболочек гортани, трахеи, 
бронхов, желудочно-кишечного тракта, мочевого пузы-
ря, уретры. Геморрагический конъюнктивит может быть 
одним из самых ранних признаков болезни. Тубулярный 
некроз приводит к развитию острой почечной недоста-
точности. Частым осложнением ТЭН является пневмония. 
Иногда наблюдается выпадение волос, ресниц и бро-
вей, отхождение ногтевых пластинок на кистях и стопах. 
Тяжесть состояния пациентов определяется выраженным 
болевым синдромом, тяжелой интоксикацией, нарушени-
ем функции всех органов и систем. Отмечается резкая 
болезненность не только пораженной, но и здоровой 
на вид кожи. В связи с обширностью поражения кожного 
покрова и утратой защитной функции кожи и слизистых 
оболочек неизбежны инфекционные осложнения. В пер-
вые сутки основным возбудителем является золотистый 
стафилококк, в более поздние сроки присоединяется гра-
мотрицательная флора. Сепсис является одной из наи-
более частых причин летальных исходов. Больные име-
ют высокий риск обезвоживания, водно-электролитных 
нарушений, ДВС-синдрома. Вовлечение в патологиче-
ский процесс слизистой оболочки пищеварительного 
тракта сопровождается синдромом мальабсорбции. 
Клиническую картину ТЭН дополняют неспецифические 
симптомы: гиперпирексия, вторичная артериальная 
гипотензия вследствие гиповолемии, выраженная тахи-
кардия. При благоприятном течении происходит регене-
рация эпидермиса, и кожный покров восстанавливается. 
Для репаративных процессов обычно требуется срок 
до 3 нед. Некролиз редко рецидивирует на участках, где 
происходит эпителизация. Для восстановления целостно-
сти слизистых оболочек требуется больший период вре-
мени. Лабораторных данных, позволяющих верифициро-
вать диагноз ТЭН, до сих пор не существует. Летальность 
достигает 30–35% [2]. Наиболее частые причины смер-
ти — сепсис, гиповолемия.
Промежуточные формы ССД–ТЭН («overlapping» 
SJS–TEN). Основной критерий промежуточных форм 
ССД–ТЭН — отслоение эпидермиса площадью от 
10 до 30% поверхности тела. Клинические проявле-
ния соответствуют картине вышеописанных синдромов. 
Летальность колеблется в пределах 10–15%.
Осложнения ССД–ТЭН. Многочисленные осложнения 
ССД–ТЭН можно объединить в несколько групп по прин-
ципу поражения отдельных органов или систем [4]:
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1.  Кожные осложнения: бактериальная раневая инфек-
ция, изменение пигментации кожи (гипо- или гипер-
пигментация), потеря или дистрофия ногтей, гипоги-
дроз, формирование рубцов, алопеция.

2.  Осложнения со стороны глаз: конъюнктивиты, керати-
ты, эктропион или энтропион, передний увеит, эрозия 
роговицы, синдром сухого глаза, анкилосимблефа-
рон, фотофобия.

3.  Осложнения со стороны желудочно-кишечного трак-
та: хроническая ксеростомия, хронические эрозии 
полости рта, стриктуры пищевода, перианальные 
 абсцессы.

4.  Осложнения со стороны мочеполовой системы: острая 
почечная недостаточность, кровотечения из мочевого 
пузыря, баланопостит, стриктуры уретры у мальчиков, 
вульвовагинит, стеноз влагалища, хронические эро-
зии половых органов.

5.  Легочные осложнения: пневмония.
6.  Гематологические осложнения: лейкопения, нормо-

хромная нормоцитарная анемия, тромбоцитопения, 
нейтропения.

7.  Сепсис.
8.  Разнообразные осложнения: гиповолемия, массивное 

кишечное кровотечение, эмболия легочной  артерии.

Лечение 
При установленной причине развития ССД–ТЭН необ-
ходимо прекратить дальнейшее воздействие этиологи-
ческого фактора. «Виновный» лекарственный препарат 
требует немедленной отмены.
Общие подходы к терапии при ССД–ТЭН сходны с тако-
выми при термических ожогах. Однако, термический 
ожог продолжается короткий период времени (несколько 
секунд), а ССД–ТЭН прогрессирует в течение несколь-
ких дней после госпитализации. Правда, некроз кожи 
при ожогах часто более глубокий, чем при ССД–ТЭН, 
хотя площадь поражения кожи в обоих случаях может 
быть значительной. Основные принципы ухода и лечения 
больных с ССД–ТЭН: постоянный контроль температуры 
окружающей среды; тщательный общий уход при стро-
гом соблюдении правил асептики; создание стерильно-
го микроокружения; отказ от каких-либо прилипающих 
(адгезивных) материалов при уходе за кожей и слизисты-
ми оболочками в период разгара болезни; обеспечение 
стабильного доступа к периферической вене вне зоны 
поражения; организация раннего энтерального питания 
через назогастральный катетер с последующим пере-
ходом на самостоятельный прием пищи; профилактика 
стрессовой язвы желудочно-кишечного тракта; специфи-
ческая терапия (системные глюкокортикостероиды, вну-
тривенные иммуноглобулины); антикоагулянтная терапия 
(профилактика ДВС-синдрома и тромбоэмболии); коррек-
ция водно-электролитных нарушений; медикаментозный 
контроль боли и тревоги.
Все виды терапевтических воздействий, в которых нуж-
дается пациент с ССД–ТЭН, могут быть сгруппированы 
следующим образом: общий уход, системное лечение, 
местное лечение.
Общий уход за больными. Пациенты с ССД–ТЭН под-
лежат обязательной госпитализации в реанимационное 
отделение или блок интенсивной терапии (оптимально — 
в палаты для ожоговых больных). Важное значение имеет 
правильно организованный уход за больными. Тактика их 

ведения такая же, как при ожогах. Необходимо обеспе-
чить максимально возможные стерильные условия, что-
бы не допустить экзогенного инфицирования. Пациент 
должен находиться в теплой палате, оснащенной бакте-
рицидными лампами, под согревающим каркасом. Для 
уменьшения потерь тепла через кожу рекомендуется 
поддерживать температуру окружающей среды в преде-
лах 30–32°C. С этой целью можно использовать также 
тепловые экраны, инфракрасные лампы и специальные 
кровати. Растворы для гигиенического ухода и антисеп-
тической обработки кожи и слизистых оболочек должны 
быть теплыми. Перед применением их рекомендуется 
подогревать до 35–38°C [2]. Учитывая обширность пора-
жения кожного покрова и высокий риск бактериальных 
осложнений, предпочтительным является открытый спо-
соб лечения с использованием аэротерапевтических 
установок, флюидизирующих кроватей «Клинитрон», 
палат с ламинарным потоком стерильного подогретого 
воздуха. Вовлечение в патологический процесс слизи-
стой оболочки трахеи и бронхов требует своевременной 
интубации и аппаратной вентиляции легких.
Питание. При обширном поражении слизистой оболоч-
ки полости рта и пищевода и невозможности приема 
пищи через рот показано парентеральное питание. 
По мере стабилизации процесса рекомендуется ран-
ний переход на энтеральное питание. Доказано, что 
раннее энтеральное питание снижает риск стрессовых 
язв желудочно-кишечного тракта, предотвращает бак-
териальную транслокацию и энтерогенное инфициро-
вание, отягощающее прогноз ССД–ТЭН. Суточная кало-
рийность пищи рассчитывается исходя из потребности 
30–35 ккал/кг в сут. Для предупреждения отрицатель-
ного азотистого баланса потребление белка должно 
составлять не менее 1,5 г/кг в сут [5].
Системное лечение. Глюкокортикостероиды. Поляр-
ность точек зрения специалистов разного профиля отно-
сительно использования глюкокортикостероидов (ГКС) 
при ССД–ТЭН очевидна. В одном из зарубежных руко-
водств по аллергическим болезням [9] приводится анализ 
мнений терапевтов, дерматологов и педиатров о целе-
сообразности и эффективности применения системных 
ГКС при синдроме Стивенса–Джонсона, которые изло-
жены в соответствующих учебниках. Подчеркивая дис-
куссионность вопроса и отсутствие убедительных данных 
в поддержку использования ГКС при ССД, терапевты 
склоняются, однако, к необходимости их назначения 
в тяжелых случаях в стартовых высоких и умеренно 
высоких дозах. Дерматологи более категоричны в своих 
суждениях и в большинстве случаев негативно относятся 
к кортикостероидной терапии при ССД, вплоть до утверж-
дения о недопустимости применения системных ГКС при 
данной патологии. Более сдержанной является позиция 
педиатров, подчеркивающих необходимость дальнейших 
проспективных исследований эффективности ГКС при 
ССД и ТЭН. Специалисты в области педиатрии не отрица-
ют возможность использования стероидных гормонов, 
особенно при тяжелом течении ССД, осторожно делая 
вывод о том, что при раннем назначении короткого кур-
са ГКС возможно даже прекращение прогрессирования 
процесса. Ссылаясь на собственный опыт, автор руко-
водства настоятельно рекомендует раннее назначение 
при ССД системных ГКС в адекватной дозе и считает 
неэтичным проведение контролируемого исследования 
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по исключению стероидных гормонов из схем лечения 
данного заболевания. По мнению Паттерсона и соавт. [9], 
терапия ГКС также обязательна при синдроме Лайелла. 
При своевременном назначении их в адекватных дозах 
наблюдается быстрая положительная динамика кожных 
и системных проявлений. Однако, известный российский 
детский аллерголог И. И. Балаболкин [10] утверждает, 
что при распространенном ТЭН высокие дозы системных 
ГКС замедляют эпителизацию, способствуют деструк-
тивным изменениям слизистых оболочек и увеличивают 
процент септических осложнений. Согласно опублико-
ванным им данным, системные ГКС вводятся при ТЭН 
только парентерально, доза их подбирается индивиду-
ально (от 4 до 32 мг дексаметазона в сут) и к 12–14-м 
сут (пик септических осложнений) должна быть снижена 
до минимально необходимой. В одной из последних работ 
Parrillo и соавт. [11] также сообщают о том, что лечение 
системными ГКС пациентов с ССД–ТЭН ассоциируется 
с высоким риском осложнений и смертельного исхода. 
Авторы однозначно утверждают, что глюкокортикосте-
роиды при ССД–ТЭН противопоказаны. По их мнению, 
приоритет в лечении сохраняется за циклофосфами-
дом, плазмаферезом, гемодиализом и внутривенными 
иммуноглобулинами (ВВИГ). Имеются сообщения о том, 
что системные ГКС замедляют процесс выздоровления 
пациентов с ССД–ТЭН, увеличивая риск инфекцион-
ных осложнений, маскируя ранние признаки сепсиса 
и тяжелых желудочно-кишечных кровотечений, и тем 
самым повышают смертность [2, 12]. По результатам 
одного неконтролируемого проспективного исследова-
ния, смертность в группе больных ССД–ТЭН, получавших 
ГКС, была в 2 раза выше по сравнению с группой паци-
ентов, которым не назначали стероидные гормоны [13]. 
Более того, в литературе описаны случаи развития ТЭН 
у пациентов, длительно лечившихся ГКС по поводу других 
заболеваний [14].
Однако, имеются сообщения и об успешном использо-
вании системных ГКС при ССД–ТЭН. Сторонники корти-
костероидной терапии утверждают, что системные ГКС 
подавляют классический клеточно-опосредованный 
иммунный ответ, развивающийся на ранних стадиях 
патологического процесса, и их применение при ССД–
ТЭН патогенетически обосновано [15]. Представляет 
интерес ретроспективный анализ сообщений о резуль-
татах лечения ССД–ТЭН у детей и взрослых в Японии, 
опубликованных в медицинских журналах за период 
с 2000 по 2006 гг. [16]. Анализируются 52 случая ССД 
и 65 случаев ТЭН. Пациенты получали системные ГКС 
или комбинированную терапию (системные ГКС, вну-
тривенные иммуноглобулины в высоких дозах и/или 
плазмаферез). Комбинированное лечение назначали 
при неэффективности монотерапии системными ГКС 
и быстром прогрессировании симптомов. При этом 
80,8% пациентов с ССД и 60,0% с ТЭН лечились только 
системными ГКС, из них 1/3 больных ССД и столько же 
пациентов с ТЭН получали пульс-терапию метилпред-
низолоном в дозе 125–1000 мг/сут в течение 3 дней. 
Авторы отмечают высокую эффективность монотерапии 
ССД–ТЭН системными ГКС. Из общего числа пациентов, 
лечившихся кортикостероидами (81 человек), только 
один больной (76 лет, ССД, пульс-терапия) умер. По мне-
нию исследователей, сверхвысокие дозы системных 
ГКС (пульс-терапия) могут с успехом применяться для 

лечения ССД у детей и взрослых. При отсутствии пози-
тивного ответа на монотерапию стероидами рекомен-
дуется комбинация сверхвысоких доз системных ГКС 
с ВВИГ. Комбинированная терапия (ГКС в сверхвысо-
ких дозах + ВВИГ + плазмаферез) показана также при 
прогрессировании ТЭН, хотя риск летального исхода 
в таких случаях всегда существует. Авторы ставят вопрос 
о необходимости поиска генетических маркеров, опре-
деляющих предрасположенность к прогрессирующему 
течению ТЭН, даже несмотря на интенсивные лечебные 
мероприятия.
Вопросы о дозах и длительности лечения системными 
глюкокортикостероидами также являются дискуссион-
ными. Многие авторы подчеркивают, что при ССД и ТЭН 
предпочтительны сверхвысокие (ударные) дозы систем-
ных ГКС, вводимые за короткий промежуток времени 
(пульс-терапия) [17, 18]. Они могут быть эффективны 
только при раннем применении — в начале болезни [9].
Согласно классической схеме, пульс-терапию про-
водят метилпреднизолоном в дозе 10–30 мг/кг в сут 
(но не более 1000 мг/сут) внутривенно в течение 3 после-
довательных дней. В протоколах лечения ССД–ТЭН у детей 
Metry и соавт. [19] приводят дозу метилпреднизолона 
16 мг/кг в сут, вводимую в течение 3 дней до назначения 
ВВИГ и в течение 3 дней параллельно с ними. Yamane 
и соавт. [16] рекомендуют ограничить длительность пульс-
терапии 3 днями. Spies и соавт. [18] также сообщают 
о применении системных ГКС при ССД–ТЭН в сверхвы-
соких дозах в течение 2±1 дней. Противопоказания для 
кратковременного лечения ударными дозами метилпред-
низолона по жизненным показаниям отсутствуют. Пульс-
терапию ГКС прерывают немедленно, без постепенной 
отмены. Отсутствие эффекта пульс-терапии глюкокор-
тикостероидами диктует необходимость введения ВВИГ 
в высоких дозах.
В других протоколах лечения пациентов с ССД–ТЭН (под-
ростки старше 15 лет и взрослые) приводится пульс-
терапия дексаметазоном внутривенно в дозе 1,5 мг/кг 
в сут в течение 3 дней [20].
В литературе содержится неоднозначная трактовка сеп-
тических осложнений, связанных с применением систем-
ных ГКС в сверхвысоких и средних дозах, а также про-
тиворечивая оценка их влияния на частоту летальных 
исходов. С нашей точки зрения, последнее слово в этом 
споре остается за Yamane et al. [16]. В своем аналити-
ческом обзоре авторы утверждают, что благодаря кор-
тикостероидной терапии ССД–ТЭН в Японии за 17 лет 
удалось достигнуть значительного снижения числа 
летальных исходов у взрослых и детей. Так, за период 
с 1981 по 1997 гг. показатели смертности при ССД 
снизились с 6,3 до 1,9%, при ТЭН — с 21,6 до 6,2% [21]. 
Результаты данного исследования не позволяют на сегод-
няшний день категорично заявить об исключении систем-
ных ГКС из протоколов лечения всех больных ССД–ТЭН. 
Безусловно, необходим дифференцированный подход 
к терапии кортикостероидами, их дозе и длительности 
лечения в каждом конкретном случае. Следует учитывать 
не только тяжесть и распространенность поражения кожи 
и слизистых оболочек, но и наличие сопутствующих забо-
леваний, осложнений, а также принимать во внимание 
этиологический фактор ССД–ТЭН. Имеются сообщения 
о том, что длительное лечение системными ГКС в сред-
них дозах герпес-ассоциированного ССД–ТЭН может 
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приводить к активации инфекции, вызванной вирусом 
простого герпеса, и рецидиву ССД–ТЭН и многоформной 
эритемы [2, 22].
Системное лечение. Внутривенные иммуноглобу-
лины. Внутривенные иммуноглобулины представляют 
собой полиспецифичные иммуноглобулины, изготов-
ленные из плазмы большого числа здоровых доноров 
(от 3000 до 10 000 человек). Они включают широкий 
спектр антител, синтезируемых плазматическими клет-
ками человека, а также естественные аутоантитела. 
ВВИГ содержат преимущественно IgG (90–98%), неболь-
шое количество IgA и IgM, растворимые рецепторы — 
CD4 и CD8, белки главного комплекса гистосовместимости 
человека (HLA) и некоторые цитокины [23]. Клинический 
эффект ВВИГ в лечении ССД–ТЭН достигается благодаря 
наличию в них естественных анти-Fas-антител. Последние 
способны ингибировать связывание FasL-лиганда с ком-
плементарным ему рецептором Fas (CD95) и блокировать 
Fas (CD95)-опосредованный апоптоз кератиноцитов. Это 
предотвращает дальнейшую эксфолиацию эпидермиса, 
обусловливает снижение числа бактериальных осложне-
ний и увеличивает выживаемость больных.
В настоящее время за рубежом накоплен достаточ-
но большой опыт успешного лечения ВВИГ пациентов 
с ССД–ТЭН [24, 25]. Интересные наблюдения по приме-
нению ВВИГ у детей приводят Metry и соавт. [19]. Авторы 
обобщают собственный опыт использования ВВИГ 
у 7 пациентов с ССД в возрасте 3–15 лет и анализируют 
28 случаев ССД–ТЭН у детей, описанных в литературе. 
Из числа наблюдаемых ими пациентов 5 детей получа-
ли в течение 1–4 сут до применения ВВИГ системные 
ГКС (1 ребенок продолжал получать гормоны в течение 
3 дней параллельно с ВВИГ). ВВИГ вводили в средней 
суточной дозе 0,5 г/кг массы тела в течение 4 последова-
тельных дней (средняя суммарная доза — 2 г/кг, колеба-
ния от 1,2 до 4,0 г/кг). Прекращение кожных высыпаний 
отмечалось у всех пациентов в среднем через 2 сут после 
введения ВВИГ. Исследователи подчеркивают разницу 
в сроках достижения положительного эффекта терапии. 
У 2 пациентов, не лечившихся стероидными гормона-
ми, стабилизация процесса наблюдалась через 24–48 ч 
после введения ВВИГ. У детей, получавших системные 
ГКС, эффект был достигнут через 48–72 ч после введе-
ния ВВИГ. Аналогичная картина имела место при анализе 
литературных данных, причем на фоне глюкокортикосте-
роидной терапии позитивный ответ на введение ВВИГ 
у детей с ССД был получен только на 4–7-е сут. В то же 
время у половины пациентов с ССД–ТЭН, не применяв-
ших стероиды, положительная динамика отмечалась 
уже в первые 24 ч после введения ВВИГ. Авторы делают 
вывод о том, что системные ГКС удлиняют сроки наступле-
ния положительного эффекта ВВИГ у детей с ССД–ТЭН. 
В группе больных, не получавших стероидные гормоны, 
более быстрый клинический ответ на введение ВВИГ 
наблюдался при ССД (в среднем — 24 ч), чем при ТЭН 
(в среднем — 48–72 ч). Следовательно, сроки развития 
положительной ответной реакции организма на лечение 
ВВИГ зависят от клинического варианта болезни (ССД, 
переходная форма ССД–ТЭН, ТЭН) и предшествующей 
и/или сопутствующей терапии системными ГКС.
Эффективность высоких доз ВВИГ у 48 детей и взрослых 
с ТЭН, лечившихся в ведущих дерматологических центрах 
Европы, подтверждают Prins и соавт. [24]. По данным про-

веденного ими ретроспективного анализа, у 90% паци-
ентов в сроки от 1 до 6 дней (в среднем — 2,3 дня) после 
введения ВВИГ прекратились высыпания, и была достиг-
нута стабилизация процесса. Об успешном лечении боль-
ных ТЭН внутривенными иммуноглобулинами сообщают 
также Stella и соавт. [25].
Существуют различные схемы лечения ССД–ТЭН внутри-
венными иммуноглобулинами. По мнению Metry и соавт. 
[19], наиболее эффективной и безопасной дозой для 
детей является 0,5–1,0 г/кг в сут в течение 3 после-
довательных дней (средняя суммарная доза — 3 г/кг). 
Такую же дозу для лечения ТЭН у детей и взрослых приво-
дят в своей работе Prins и соавт. [24]. Ответная реакция 
организма (прекращение высыпаний, отсутствие про-
грессирования эксфолиации эпидермиса) достигается 
в течение первых двух сут с момента введения ВВИГ 
у большинства пациентов.
Режим дозирования ВВИГ при ТЭН у взрослых пациентов, 
описанный в разных источниках, неодинаков. Одни иссле-
дователи рекомендуют ВВИГ в дозе 0,2–0,75 г/кг в сут 
в течение 4 последовательных дней [2, 26]. По другим 
данным, ВВИГ следует вводить взрослым при ССД–ТЭН 
в дозе 0,4 г/кг в сут в течение 5 дней (средняя суммар-
ная доза — 2 г/кг) [5] или в дозе 0,4 г/кг в сут в тече-
ние 3 дней [16]. Mittmann et al. [27], проанализировав 
ряд литературных сообщений, посвященных ССД–ТЭН, 
отмечают, что доза ВВИГ у взрослых, вводимая в тече-
ние 1–5 дней, может колебаться от 0,2 до 2 г/кг в сут. 
Отсутствие унифицированных рекомендаций по лечению 
ССД–ТЭН внутривенными иммуноглобулинами ставит 
перед практическим врачом задачу самостоятельного 
подбора индивидуальной дозы для каждого пациента 
в зависимости от характера и тяжести процесса, нали-
чия сопутствующих заболеваний и осложнений, прежде 
всего со стороны почек (низкий уровень клубочковой 
фильтрации).
Вопрос о целесообразности применения ВВИГ при 
ССД–ТЭН в качестве монотерапии или в комбинации 
с системными глюкокортикостероидами и/или другими 
средствами специфической терапии пока остается откры-
тым. Большинство зарубежных исследователей, изучаю-
щих проблему ССД–ТЭН, подчеркивает необходимость 
дальнейших многоцентровых контролируемых исследо-
ваний. По этическим соображениям дети с ТЭН не могут 
быть преднамеренно разделены на группы сравнения для 
оценки эффективности разных схем терапии и их влияния 
на показатели смертности. Правда, имеются сообщения 
об успешной монотерапии ВВИГ взрослых пациентов 
с ТЭН. Наиболее оптимистичные результаты лечения при-
ведены в пилотном исследовании Viard и соавт. [26]. Все 
10 больных ТЭН, получавших ВВИГ в дозе 0,2–0,75 г/кг 
в сут в течение 4 дней, остались живы. Лечение ВВИГ 
(ГКС и другие препараты специфической терапии не при-
меняли) позволило быстро прервать патологический 
процесс. Ответная реакция организма была достигнута 
в первые двое сут от момента введения ВВИГ, срок 
заживления кожных повреждений составил в среднем 
6,9 дней (от 4 до 12 дней). Схожие данные получили Trent 
и соавт. [28]. Авторы подчеркивают, что ВВИГ значитель-
но снижают риск летального исхода по сравнению с про-
гнозируемым и рекомендуют их для лечения ТЭН. Однако 
в литературе имеются и другие сообщения. Так, Bachot 
и соавт. [29] провели проспективное несравнительное 
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исследование эффективности ВВИГ у 34 взрослых паци-
ентов с ССД–ТЭН. ВВИГ вводили в дозе 1 г/кг в сут 
в течение 2 дней (больным с низким клиренсом креа-
тинина — в течение 3–5 дней или в половинной дозе). 
Системные ГКС пациенты не получали. Выводы фран-
цузских специалистов достаточно категоричны. По их 
мнению, ВВИГ не предотвращают прогрессирование экс-
фолиации эпидермиса, не влияют на сроки заживления 
дефектов кожи и не снижают показатели смертности 
больных ССД–ТЭН. Согласно результатам исследования, 
удельный вес выживших составил 68%, а средний срок 
заживления кожи — 18 дней. В базе данных интернета мы 
обнаружили протоколы лечения ТЭН у детей и взрослых, 
датированные маем 2006 г., однако в них даже не упо-
мянуты ВВИГ [12]. Неоднозначная оценка эффектив-
ности ВВИГ при ССД–ТЭН подтверждает необходимость 
проведения дальнейших сравнительных контролируемых 
исследований. Однако уже сегодня, опираясь на опыт 
большинства зарубежных коллег, следует признать, что 
ВВИГ в высоких дозах могут с успехом применяться для 
лечения ССД–ТЭН у детей в качестве моно- или комбини-
рованной терапии.
Серьезным ограничением для широкого использования 
ВВИГ в клинической практике является их стоимость. 
За рубежом производственная цена ВВИГ колеблется 
от 58 до 119 долларов за один грамм препарата [19]. 
Лечение ВВИГ одного пациента с массой тела 20 кг 
в дозе 1 г/кг в сут в течение 3 дней обходится в сумму 
от 3500 до 7000 долларов. Тем не менее эти затра-
ты оправдывают себя по сравнению с моральными 
издержками и финансовыми расходами, связанными 
с длительной госпитализацией пациентов с ССД–ТЭН, 
лечением осложнений (сепсис, пневмония, желудочно-
кишечное кровотечение и др.) и высоким риском леталь-
ного исхода.
Системное лечение. Блокирующие антитела (анти-
Fas, анти-TNF). Определяющая роль в патогенезе 
ССД–ТЭН сигнал-индуцированного апоптоза кератино-
цитов, пусковым механизмом которого является связы-
вание FasL-лиганда с комплементарным ему рецептором 
Fas (CD95), обусловливает необходимость дальнейшего 
поиска белков-ингибиторов, блокирующих этот процесс. 
Перспективным направлением научных исследований 
является изучение клинической эффективности моно-
клональных антител к Fas-рецепторам (анти-Fas) и моно-
клональных антител против цитокинов (анти-TNF) при 
ССД–ТЭН. Этот вопрос активно обсуждается в настоящее 
время в зарубежной литературе [7, 30]. Имеются сообще-
ния об использовании в лечении ССД–ТЭН рекомби-
нантного колониестимулирующего фактора гранулоцитов 
(G-KSF) [31, 32].
Системное лечение. Иммуномодулирующие средства. 
В отличие от системных глюкокортикостероидов, являю-
щихся предметом длительных дискуссий, иммуномодули-
рующая терапия рекомендуется при ССД–ТЭН многими 
авторами. Иммуносупрессивные средства подавляют 
активность основных клеточных популяций, принимаю-
щих участие в патогенезе ТЭН (активированных Т лим-
фоцитов, макрофагов, кератиноцитов), нарушают мета-
болизм TNF � и препятствуют процессу апоптоза. Среди 
иммуномодулирующих препаратов наибольшее внима-
ние исследователей привлекают циклоспорин и цикло-
фосфамид [33]. В настоящее время циклоспорин при-

знан эффективным препаратом для лечения ССД–ТЭН. 
Предполагают, что он может быть использован при 
ССД–ТЭН в качестве монотерапии, однако нужны даль-
нейшие рандомизированные плацебоконтролируемые 
исследования. Рекомендуемая стартовая доза циклоспо-
рина для детей — 3,0–5,0 мг/кг в сут (каждые 12 ч внутрь 
или внутривенно). В последствии при отмене препарата 
дозу снижают постепенно [5, 34]. По некоторым данным, 
лечение ССД–ТЭН циклоспорином ассоциируется с более 
низкими показателями смертности, чем лечение цикло-
фосфамидом и кортикостероидами [35].
Данные относительно эффективности циклофосфамида 
при ССД–ТЭН противоречивы. Trautmann и соавт. [36] 
сообщают об успешном лечении пациентов с ТЭН цикло-
фосфамидом в стартовой дозе 300 мг/сут (в качестве 
монотерапии). Однако, Sharma и соавт. [5] утверждают, 
что лечение циклофосфамидом существенно не влияет 
на выживаемость больных и сроки заживления кож-
ных повреждений. Следует отметить, что в литерату-
ре описаны случаи циклофосфамид-индуцированного 
ССД–ТЭН [2].
Системное лечение. Плазмаферез. Механизм действия 
плазмафереза при ССД–ТЭН до настоящего времени 
точно неизвестен. Предполагают, что иммунное воспа-
ление и Fas (CD95)-опосредованный апоптоз керати-
ноцитов прогрессируют до тех пор, пока лекарствен-
ное средство и его метаболиты, антитела и химические 
медиаторы, ответственные за развитие патологического 
процесса, не будут элиминированы из организма. Это 
в определенной мере объясняет эффективность ком-
бинации системных ГКС, подавляющих иммунное вос-
паление, с плазмаферезом у некоторых больных, осо-
бенно при прогрессирующей эксфолиации эпидермиса 
на фоне монотерапии ГКС в средних или сверхвысоких 
дозах. Многие исследователи сообщают о применении 
плазмафереза у пациентов с ССД–ТЭН [37]. Однако, 
случаи летальных исходов регистрируются и на фоне 
комбинированной терапии с применением плазмафе-
реза. В литературе встречаются противоречивые точки 
зрения относительно эффективности плазмафереза при 
ССД–ТЭН. По данным Furubacke и соавт. [38], плазма-
ферез существенно не влияет на показатели смертности 
больных ССД–ТЭН, не сокращает сроки реэпителизации 
и, соответственно, не уменьшает длительность лечения 
в стационаре. Правда, существуют и другие мнения спе-
циалистов по данному вопросу [39]. Следует отметить, 
что оптимальный метод плазмафереза для пациентов 
с ССД–ТЭН до настоящего времени не разработан.
Системное лечение. Талидомид. Одним из механиз-
мов действия талидомида является его потенциальная 
способность ингибировать активность TNF �. Однако, 
попытка использовать талидомид для лечения ССД–ТЭН 
оказалась безуспешной. Это подтвердили результаты 
двойного слепого рандомизированного плацебокон-
тролируемого исследования, проведенного Wolkenstein 
и соавт. [40]. Талидомид применяли в дозе 400 мг/сут 
в течение 5 дней у 12 взрослых пациентов с ТЭН. Группу 
сравнения составили 10 больных, получавших плацебо. 
Авторы сообщают, что 10 из 12 пациентов, лечивших-
ся талидомидом, умерли, в связи с чем дальнейшее 
исследование было прекращено. В настоящее время 
талидомид признан непригодным для лечения ССД–ТЭН 
у взрослых и детей.
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