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ОСОБЛИВОСТІ ДОГЛЯДУ ЗА ПОРОЖНИНОЮ РОТА 
У ПАЦІЄНТІВ З БУЛЬОЗНИМ ЕПІДЕРМОЛІЗОМ

Вступ. Рідкісні (орфанні) захворювання традиційно визначаються як захворювання, що уражають 
дуже невелику кількість людей, але які можуть бути пов’язані з неналежним лікуванням, хронічним вис-
наженням і несприятливим наслідком для здоров’я. Одним із найважчих спадкових дерматозів є бульоз-
ний епідермоліз (БЕ). Окрім ураження шкіри, залежно від форми, бульозний епідермоліз має виражені 
симптоми в порожнині рота, на виникнення та розвиток яких, окрім загальних чинників, також вплива-
ють місцеві, насамперед погана гігієна порожнини рота, яка пов’язана з утворенням пухирів у порож-
нині рота і навколо, утворенням рубцевих контрактур навколо рота, мікростомією, зниженою рухомістю 
язика, недостатньою моторикою рук. Мета дослідження. На основі власних досліджень і аналізу літера-
турних джерел систематизувати рекомендації з догляду за порожниною рота в пацієнтів з бульозним епі-
дермолізом. Матеріали та методи дослідження. Наведено два клінічні випадки пацієнтів з дистрофічною 
формою бульозного епідермолізу. В одному випадку встановлено діагноз «загострення хронічного гра-
нулюючого періодонтиту», в іншому – «хронічний фіброзний пульпіт». Після досягнення задовільного 
ступеня відкривання рота (клінічний випадок № 1 – міогімнастика, клінічний випадок № 2 – хірургічне 
втручання) проведено лікування загострення хронічного гранулюючого періодонтиту зуба 23 (клінічний 
випадок № 1) та видалення зубів 41, 42, 43, 44 (клінічний випадок № 2). Результати. У результаті влас-
них досліджень і аналізу літературних джерел систематизовано рекомендації з догляду за порожниною 
рота, метою яких є профілактика розвитку патологічних змін у порожнині рота. Висновки. Отже, догляд 
за порожниною рота є ефективним і необхідним елементом профілактики стоматологічних захворювань 
у пацієнтів із бульозним епідермолізом, оскільки допомагає не тільки запобігти розвитку патологічних 
змін у порожнині рота, але й покращити загальне самопочуття та якість життя таких пацієнтів.
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STRATEGIES FOR ORAL CARE IN PATIENTS WITH EPIDERMOLYSIS BULLOSA

Introduction. Rare (orphan) diseases are traditionally defined as diseases that affect very few people but 
can be associated with inadequate treatment, chronic exhaustion, and adverse health outcomes. One of the most 
severe hereditary dermatoses is epidermolysis bullosa (EB). In addition to skin lesions, depending on the form 
of EB, it has pronounced symptoms in the oral cavity. The development and progression of these symptoms 
are influenced not only by general factors but also by local factors, primarily poor oral hygiene due to 
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the formation of blisters in and around the oral cavity, scarring contractures around the mouth, microstomia, 
reduced tongue mobility, and insufficient hand motor skills. The aim of the study. Based on personal research 
and analysis of literature sources, to systematize recommendations for oral care in patients with epidermolysis 
bullosa. Research materials and methods. Two clinical cases of patients with the dystrophic form of EB are 
presented. In one case, the diagnosis of “Exacerbation of chronic granulating periodontitis was established”; 
in the other, “Chronic fibrous pulpitis”. After achieving a satisfactory degree of mouth opening (clinical case 
№ 1 – myogymnastics, clinical case № 2 – surgical intervention), treatment was carried out for the exacerbation 
of chronic granulating periodontitis of tooth 23 (clinical case № 1) and the extraction of teeth 41, 42, 43, 44 
(clinical case № 2). Results. As a result of personal research and analysis of literature sources, recommendations 
for oral care were systematized, aimed at preventing the development of pathological changes in the oral cavity. 
Conclusions. Oral care is an effective and necessary element of the prevention of dental diseases in patients 
with EB, as it helps not only to prevent the development of pathological changes in the oral cavity but also to 
improve the general well-being and quality of life of such patients.

Key words: epidermolysis bullosa, oral cavity, prevention, hygiene, children.

Вступ. Рідкісні (орфанні) захворювання тра-
диційно визначаються як захворювання, що ура-
жають дуже невелику кількість людей, але які 
можуть бути пов’язані з неналежним лікуван-
ням, хронічним виснаженням і несприятливим 
наслідком для здоров’я. Хвороба визначається 
як рідкісна, якщо кількість уражених суб’єктів 
становить <1:2000 (тобто <0,05%) у Європей-
ському Союзі та <1:200 000 (тобто <0,0005%) 
у США, список цих станів досить великий, 
охоплює до 8 000 патологій, для деяких із яких 
молекулярні або біохімічні аномалії не були досі 
цілковито розкриті [1]. Рідкісні захворювання 
часто починаються в дитинстві, призводять до 
інвалідизації або загрожують життю, їх важко 
діагностувати [2]. Приблизно 80% рідкісних 
захворювань мають генетичну причину, майже 
70% із яких виникають у дитинстві; приблизно 
95% не мають схваленого лікування; середній 
термін встановлення точного діагнозу 4–8 років; 
приблизно 30% дітей з рідкісним захворюван-
ням помирають у віці до 5 років [3].

За даними Громадянської спілки «Орфанні 
захворювання України», пацієнтів із рідкіс-
ними захворюваннями налічується не менше 
1,5–2 млн осіб. Відповідно до наказу Мініс-
терства охорони здоров’я (далі – МОЗ) Укра-
їни «Про затвердження переліку рідкісних 
(орфанних) захворювань» від 27 жовтня 2014 р. 
№ 778, реєстр орфанних захворювань в Укра-
їні містить 171 захворювання із зазначенням 
кодів МКХ-10 [4]. З 1 жовтня 2021 р. згідно 
з наказом МОЗ України від 1 жовтня 2021 р. 
№ 2142 «Про забезпечення розширеного нео-

натального скринінгу в Україні», проводиться 
скринінг на 21 орфанне захворювання [5].

Одним із найважчих спадкових дерматозів 
є бульозний епідермоліз (далі – БЕ). Це гете-
рогенна група спадкових захворювань, яка 
характеризується генетичною схильністю до 
надчутливої реакції організму на незначне 
пошкодження шкіри шляхом утворення пухи-
рів і ерозій на шкірних покривах і слизових 
оболонках з наступним утворенням рубців. 
Успадковується за законами Менделя, пере-
даючи дефектний ген аутосомно-домінантно 
або аутосомно-рецесивно [6]. Окрім ураження 
шкіри, залежно від форми, БЕ має виражені 
симптоми в порожнині рота. Зокрема, у разі 
наявності простого типу БЕ найчастіше спо-
стерігається множинний карієс зубів і пухирі 
чи ерозії на слизовій оболонці порожнини 
рота, для межового типу, окрім цього, харак-
терними є також аномалії розвитку зубів і нека-
ріозні ураження (гіпоплазія емалі), дистрофіч-
ний тип характеризується високою частотою 
мікростомії й анкілоглосії, синдром Кіндлера 
часто супроводжується розвитком атипового 
пародонтиту, що швидко прогресує [7; 8]. 
На виникнення та розвиток стоматологічної 
патології в пацієнтів із БЕ, окрім загальних 
чинників, також впливають місцеві, переду-
сім погана гігієна порожнини рота, яка пов’я-
зана з утворенням пухирів у порожнині рота 
і навколо, утворенням рубцевих контрактур 
навколо рота та мікростомією. Окрім цього, 
у таких пацієнтів знижена рухомість язика, 
недостатня моторика рук. Не менш важливим 
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чинником є особливості харчування, зокрема 
вживання рідкої та перетертої їжі. 

Отже, пацієнти з БЕ потребують особливого 
«атравматичного» підходу до виконання медич-
них маніпуляцій, санації порожнини рота, про-
ведення гігієнічного догляду тощо [9].

Мета дослідження. На основі власних 
досліджень і аналізу літературних джерел 
систематизувати рекомендації з догляду за 
порожниною рота в пацієнтів із бульозним 
епідермолізом.

Матеріали та методи дослідження. На 
кафедру стоматології дитячого віку Львів-
ського національного медичного університету 
імені Данила Галицького звернувся пацієнт 
Ю., 16 років, зі скаргами на постійний ниючий 
біль, відчуття розпирання та посилення болю 
при накушуванні в зубі 23 (клінічний випадок 
№ 1). Згідно з діагнозом, установленим у кабі-
неті бульозного епідермолізу Національної 
дитячої спеціалізованої лікарні «Охматдит» (м. 
Київ), пацієнт страждає на дистрофічну форму 
БЕ (кератодермія, ділянки атрофії шкіри, рубці, 
вогнищева алопеція, ураження очей, обструк-
ція сльозовивідних каналів, деформації кінці-
вок, контрактури, зростання пальців (псевдо-
синдактилія), відсутність нігтів). 

На кафедру стоматології дитячого віку 
Львівського національного медичного універ-
ситету імені Данила Галицького звернулися 
батьки пацієнтки Є., віком 2,6 року, зі скар-
гами на наявність у дитини значних дефек-
тів твердих тканин зубів, дискомфорт під 
час уживання їжі (клінічний випадок № 2). 
Основний діагноз – дистрофічна форма БЕ 
(установлений у кабінеті бульозного епідер-
молізу Національної дитячої спеціалізованої 
лікарні «Охматдит», м. Київ).

Обом пацієнтам проведене стоматологічне 
обстеження з визначенням клінічного стану 
твердих тканин зубів, пародонта та слизової 
оболонки порожнини рота. Окрім цього, про-
ведене візуальне дослідження стану гігієни 
порожнини рота й опитування з метою вста-
новлення рівня гігієнічних знань у пацієнтів 
і їхніх батьків.

Для систематизації рекомендацій із догляду 
за порожниною рота в пацієнтів із БЕ викори-
стано бібліосемантичний метод на основі дже-
рел літератури та результати власних дослі-
джень.

Результати дослідження. Клінічний 
випадок № 1. Під час огляду порожнини рота 
в пацієнта виявлено мікростомію, множинний 
карієс, порушення цілісності слизової обо-
лонки порожнини рота у вигляді ерозій і вира-
зок, хронічний катаральний гінгівіт, а також 
наявність зубощелепних аномалій (порушення 
положення зубів, звуження зубних рядів, від-
критий прикус) (рис. 1). Встановлено діа-
гноз «загострення хронічного гранулюючого 
періодонтиту». Візуальне обстеження виявило 
незадовільний стан гігієни порожнини рота 
з наявністю великої кількості зубного нальоту 
(проведення гігієнічних індексів ускладнене 
внаслідок мікростомії). З анамнезу відомо, що 
пацієнт нерегулярно чистить зуби, не вико-
ристовує додаткові засоби догляду за порож-
ниною рота (ополіскувачі), часто вживає м’яку 
та солодку їжу. Контроль за чищенням зубів 
із боку батьків не проводиться. Це пов’язано 
насамперед з особливостями перебігу бульоз-
ного епідермолізу та зміщенням уваги на 
основне захворювання, оскільки такі пацієнти 
потребують загального щоденного ретельного 
догляду, а також із браком санітарно-освітніх 
знань із гігієни порожнини рота в сім’ї. 

  
 Рис. 1. Пацієнт Ю., 16 років,  

БЕ, дистрофічна форма

Клінічний випадок № 2. Після стомато-
логічного огляду пацієнтки встановлено діа-
гноз – «хронічний фіброзний періодонтит 
зубів 54, 64, 74, 84». Окрім цього, у пацієнтки 
виявлені множинний карієс і зубощелепні ано-
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малії (порушення положення зубів, звуження 
зубних рядів). Стан гігієни порожнини рота 
незадовільний, візуалізовано велику кількість 
зубних відкладень. Огляд порожнини рота 
утруднений через наявність мікростомії (рис. 
2). У результаті опитування виявлено відсут-
ність регулярного догляду за порожниною 
рота у зв’язку з порушенням моторики рук 
і поганим відкриванням рота, а також особ-
ливості харчування, які полягають у прийомі 
великої кількості м’якої перетертої їжі. Кон-
троль за чищенням зубів із боку батьків від-
сутній, що пов’язується із занизьким рівнем 
санітарно-освітніх знань із догляду за порож-
ниною рота. 

  
 Рис. 2. Пацієнтка Є., 2,6 року,  

БЕ, дистрофічна форма

Мікростомія є найбільшою клінічною про-
блемою у стоматологічному огляді та ліку-
ванні хворих із БЕ [10]. Тому першочерговим 
питанням перед проведенням будь-яких сто-
матологічних маніпуляцій у таких пацієнтів 
є полегшення відкривання рота. Іншою про-
блемою є наявність важкого загальносома-
тичного захворювання, яке значно ускладнює 
надання стоматологічної допомоги. У зв’язку 
із цим перед початком стоматологічного втру-
чання пацієнтів скеровували для консульта-
ції до спеціалістів ЗУСЦМЦ, де їх оглядали 
пластичний і дитячий хірург, анестезіолог 
та імунолог. Після завершення консультацій 
ухвалювали рішення про міогімнастичну чи 
хірургічну корекцію мікростоми. У клініч-
ному випадку № 1 було проведене міогімна-
стичне коригування мікростомії, у клінічному 
випадку № 2 – хірургічне втручання під загаль-

ним знеболенням. У виборі методу керувались 
віком і загальним станом пацієнта. Для міо-
гімнастичної корекції використовували комп-
лекс міогімнастичних вправ, який дозволяє 
збільшити відкривання порожнини рота [11]. 
Варто зазначити, що пацієнти з мікростомією 
мають робити вправи щоденно, оскільки після 
припинення міогімнастики обмежене відкри-
вання порожнини рота повертається до вихід-
ного або ще гіршого ступеня.

Стоматологічне лікування відбувалось під 
контролем антибіотиків для профілактики 
можливих ускладнень. У клінічному випадку 
№ 1 було проведене консервативне лікування 
загострення хронічного гранулюючого періо-
донтиту зуба 23, у клінічному випадку № 2 
було ухвалене рішення про видалення зубів 
54, 64, 74, 84. 

Обом пацієнтам було проведене щадне 
зняття зубних відкладень ручними інструмен-
тами. Проведено навчання гігієни порожнини 
рота на моделях, а також із використанням 
гігієнічних барвників для виявлення зубного 
нальоту. Рекомендовано використання фтор-
місних зубних паст із вмістом фтору не менше 
1 450 ррm (двічі на день) та фтормісних опо-
ліскувачів (двічі на день), окрім цього – поло-
скання порожнини рота водою після кожного 
прийому їжі. Доцільним є використання зуб-
них щіток із м’якою та дуже м’якою щетиною 
з метою запобігання травмуванню слизової 
оболонки порожнини рота. Оскільки в таких 
пацієнтів виникають труднощі з дотриманням 
належної гігієни порожнини рота, обов’язко-
вою умовою є чищення зубів під контролем 
батьків, а в разі необхідності – з їхньою допо-
могою. Окрім цього, рекомендовано провести 
корекцію харчування з метою зниження кіль-
кості вживання солодощів, м’якої їжі, хлібо-
булочних виробів і солодких газованих напоїв 
і збільшенням у раціоні круп, фруктів і овочів, 
збагачених кальцієм і фтором.

Контрольний огляд через 3 місяці показав 
суттєве покращення гігієни порожнини рота 
в обох пацієнтів, що пояснюється дотриман-
ням усіх наданих рекомендацій. Проте варто 
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зазначити, що батьки вказують на деякі труд-
нощі з дотриманням процесу чищення зубів 
на належному рівні, що пов’язано з особли-
востями перебігу основного захворювання 
(порушення моторики рук, мікростомія, під-
вищений ризик травмування слизової обо-
лонки порожнини рота з утворенням пухирів 
та інших елементів ураження).

Обговорення. Велика поширеність карі-
єсу зубів, яка спостерігається за БЕ, пов’я-
зана з низькою мінералізацією емалі, змінами 
м’яких тканин, уживанням м’якої їжі з висо-
ким вмістом вуглеводів і неадекватною гігі-
єною порожнини рота [12]. Через труднощі 
з ковтанням їжі пацієнти з БЕ зазвичай ужи-
вають велику кількість протертої їжі та напоїв 
з високим вмістом вуглеводів протягом дня. 
Окрім того, втрата здатності пальців захо-
плювати через псевдосиндактилію, труднощі 
із чищенням зубів і легке утворення пухирів 
на слизовій оболонці порожнини рота за най-
меншої травми можуть негативно вплинути 
на гігієну порожнини рота [13]. Тому питання 
догляду за порожниною рота набуває для 
таких пацієнтів особливого значення.

З огляду на це, беручи до уваги дані літе-
ратури та власний досвід, рекомендації щодо 
догляду за порожниною рота в домашніх умо-
вах можна систематизувати так [11; 14–16]:

– чистити зуби повинні всі пацієнти з БЕ 
незалежно від форми;

– перевагу варто віддавати щіткам 
з маленькою головкою або монопучковим щіт-
кам. Також можна рекомендувати використо-
вувати тристоронню зубну щітку, оскільки 
вона пристосована для одночасного чищення 
всіх поверхонь зубів (рис. 3); 

    
 Рис. 3. Зубні щітки для щоденного догляду  

в пацієнтів із БЕ

– доцільно використовувати щітки 
з м’якими та дуже м’якими щетинками, 
щетина може бути додатково пом’якшена 
замочуванням у воді;

– хворим зі значною мікростомією 
доцільно використовувати короткі щетинки, 
для цього їх можна підрізати, але перед вико-
ристанням переконатись, що вони залишились 
м’які та не пошкодять м’які тканини; короткі 
розсічені щетинки повинні бути звернені до 
оклюзійної поверхні молярів;

– для пацієнтів із псевдосиндактилією 
треба використовувати спеціальні пристосу-
вання для утримання зубної щітки або спеці-
альні адаптаційні ручки зубної щітки (рис. 4);

   
 Рис. 4. Спеціальні пристосування  

для чищення зубів у пацієнтів із БЕ

– батьки/опікуни повинні допомагати 
дітям краще очищати зубний наліт і стежити 
за запобіганням травмуванню;

– для пацієнтів раннього віку рекомендо-
вано використовувати спеціальні силіконові 
напальчники (рис. 5);

    
 Рис. 5. Силіконові напальчники  

для чищення зубів пацієнтів із БЕ
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– у разі наявності болю або інших тимча-
сових причин, які утруднюють чищення зубів, 
можна використати дентальні серветки, одно-
разові мініщітки, чисту бавовняну тканину;

– рекомендовано використання фтормісних 
зубних паст із вмістом фтору згідно з віком, 
а в разі необхідності – з підвищеним вмістом 
фтору (5 000 ppm), починаючи із 6-річного 
віку, аплікації фтормісними лаками з метою 
підвищення мінералізації емалі зубів;

– ополіскування ротової порожнини протя-
гом дня (фторвмісні ополіскувачі/вода), особ-
ливо після кожного прийому їжі;

– у співпраці зі стоматологами та дієтоло-
гами рекомендовано корегування харчового 
раціону з метою зменшення дії карієсогенних 
чинників;

– обов’язковим етапом є гігієнічне 
навчання та виховання дітей і батьків/опіку-
нів із метою підвищення якості догляду за 
порожниною рота в цих пацієнтів за участі як 
лікарів-стоматологів, так і педіатрів, сімейних 
лікарів, реабілітологів, дієтологів тощо.

Висновки. Зважаючи на те, що в пацієнтів 
із БЕ часто діагностуються патологічні зміни 
в порожнині рота, очевидною є необхідність 
надання їм кваліфікованої стоматологічної 
допомоги з урахуванням особливостей пере-
бігу основного захворювання. Також важ-
ливою є співпраця між лікарями всіх ланок 
(педіатри, сімейні лікарі, імунологи, стома-
тологи тощо). Стоматологічна допомога має 
бути обов’язковою частиною загального ліку-
вання, передбачати регулярні огляди, профі-
лактичні стоматологічні заходи та навчання 
гігієни порожнини рота, щоб запобігти ситу-
аціям, з якими важко впоратись (карієс зубів, 
видалення зуба, хвороби пародонта та сли-
зової оболонки порожнини рота). Догляд за 
порожниною рота є ефективним і необхідним 
елементом профілактики стоматологічних 
захворювань у пацієнтів із БЕ, оскільки допо-
магає не тільки запобігти розвитку патологіч-
них змін у порожнині рота, але й покращити 
загальне самопочуття та якість життя таких 
пацієнтів.
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