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Бульозний пемфігоїд – це рідкісне автоімунне захворювання. Орієнтовна частота захворюваності серед дітей становить приблизно 0,2–
0,5 випадків на мільйон на рік. Хвороба характеризується утворенням пухирів, наповнених серозною рідиною, що часто супроводжується 
свербежем. Клінічний перебіг та локалізація висипань у немовлят і дітей старшого віку відрізняються, проте спільним є залучення у процес 
шкіри долонь та стоп в обох вікових групах. Етіологія на сьогодні залишається нез’ясованою, але існують дані, що така атипова імунна від-
повідь може бути спровокована неспецифічними материнськими антитілами або чужорідними антигенами. Основою лікування є викорис-
тання системних кортикостероїдів із поступовим зниженням дози.
Мета – описати клінічний випадок бульозно пемфігоїду з акцентом на алгоритм діагностики та лікування.
Клінічний випадок. Пацієнт віком чотири місяці був госпіталізований із висипом, що характеризувався множинними пухирями на долонях, 
стопах, пальцях та численними папульозними елементами на тулубі. На тлі прийому системних кортикостероїдів протягом перших трьох 
днів спостерігалося тимчасове покращення стану, проте через декілька днів з’явилися нові елементи висипу. Після проведення діагнос-
тичної біопсії та прямої імунофлюоресценції діагноз бульозного пемфігоїду було підтверджено.
Висновки. Бульозний пемфігоїд є рідкісним захворюванням серед дітей. Проте несвоєчасна діагностика та помилкова тактика лікування 
можуть призвести до серйозних наслідків.
Дослідження виконано відповідно до принципів Гельсінської декларації. На проведення дослідження отримано інформовану згоду батьків дитини.
Автори заявляють про відсутність конфлікту інтересів.
Ключові слова: діти, висип, бульозний пемфігоїд, автоімунні захворювання.
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Bullous pemphigoid is a rare autoimmune disease. The estimated incidence among children is approximately 0.2–0.5 cases per million per year. The 
disease is characterized by the formation of tense blisters filled with serous fluid, often accompanied by intense pruritus. The clinical course and lo-
calization of eruptions in infants and older children differ; however, a common feature is the involvement of the palms and soles in both age groups. 
The etiology remains unclear to date, but data suggest that such an atypical immune response may be triggered by non-specific maternal antibodies 
or foreign antigens. The cornerstone of treatment is the use of systemic corticosteroids with a gradual dose reduction.
Aim – to describe a clinical case of bullous pemphigoid with an emphasis on the diagnostic algorithm and treatment strategy.
Clinical case. A four-month-old patient was hospitalized with a rash characterized by multiple bullae on the palms, soles, and fingers, along with 
numerous papular elements on the trunk. Against the background of systemic corticosteroid therapy, a temporary improvement was observed during 
the first three days; however, new elements of the rash appeared a few days later. Following a diagnostic biopsy and direct immunofluorescence 
(DIF), the diagnosis of bullous pemphigoid was confirmed.
Conclusions. Bullous pemphigoid is a rare disease in the pediatric population. Nevertheless, delayed diagnosis and improper treatment strategies 
can lead to serious consequences. This case underscores the necessity of immunomorphological studies for definitive diagnosis.
The study was performed in accordance with the principles of the Declaration of Helsinki. Informed consent was obtained from the child’s parents 
for the study and publication of the data. The authors declare no conflict of interest.
Key words: children, rash, bullous pemphigoid, autoimmune diseases.
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Вступ

Бульозний пемфігоїд (БП) – рідкісне ав-
тоімунне захворювання, що характери-
зується утворенням пухирів, наповне-

них серозною рідиною, та часто супроводжується 
свербежем. У дітей патологія зустрічається зна-
чно рідше, ніж у дорослих [5]. У педіатричній 
практиці розрізняють БП немовлят (малюків) та 
дітей старшого віку.

Дитячий БП вперше описав Левер у 1953 році, 
а у 1970 році Бін та співавтори описали перший 

клінічний випадок із верифікованим діагнозом. 
У 1991 році Немет та інші дослідники проаналі-
зували 33 випадки БП у дітей [13]. Оскільки у лі-
тературних джерелах описані лише поодинокі 
випадки, оцінити достовірну поширеність захво-
рювання складно. Орієнтовна частота БП у дітей 
становить приблизно 0,2–0,5 випадків на мільйон 
дитячого населення на рік [7].

Мета – описати клінічний випадок БП із акцен-
том на алгоритм діагностики та тактику лікування.

Дослідження виконано відповідно до принци-
пів Гельсінської декларації. На проведення до-
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слідження отримано інформовану згоду батьків 
дитини.

Клінічний випадок
Хлопчик, віком 4 місяці був госпіталізований 

зі скаргами на появу множинних пухирів на до-
лонях, пальцях рук і стопах, а також численних 
папульозних елементів на тулубі, що супрово-
джувалося вираженим свербежем та неспокоєм. 
Зі слів матері, дитина захворіла місяць тому, 
коли з’явився висип на піднебінні в ротовій по-
рожнині, який змащували водним розчином 
метиленового синього.  Згодом почали 
з’являтися множинні пухирі на стопах та доло-
нях, а на тулубі – окремі папульозні елементи. 
Дитина була госпіталізована через 14 днів від 
початку хвороби. Після введення дексаметазо-
ну протягом 3 днів висип зник, проте через 
4 дні перебування вдома висипання з’явилися 
знову.

З анамнезу життя: дитина народилася 
доношеною, вакцинована за віком. Спадковий 
анамнез не обтяжений. Алергічних захворювань 
у родині не спостерігалося.

Об’єктивно: температура тіла – 36,7°С, частота 
серцевих скорочень – 128 уд./хв, частота дихан-
ня – 28/хв, SpO2 – 98%, вага – 7400 г. На момент 
огляду дитина активна, апетит задовільний. Пси-
хомоторний розвиток відповідає віку.

Шкірні покриви звичайного забарвлення. На 
стопах і долонях візуалізуються окремі плями 
гіперемії. На латеральних поверхнях тулуба спо-
стерігається незначна інфільтрація з множинни-
ми, місцями зливними, напруженими пухирями. 
На шкірі долонь, пальців рук і ніг – поодинокі 

напружені та в’ялі пухирі діаметром до 0,5×1,0 см 
(рис.). Симптом Нікольського негативний.

Слизові оболонки зіву чисті, рожеві. Носове 
дихання вільне. Аускультативно: дихання вези-
кулярне. Межі серця в межах вікової норми. Тони 
серця звучні, ритмічні. Живіт м’який, безболіс-
ний, помірно здутий. Печінка та селезінка не 
збільшені. Випорожнення кашкоподібні без па-
тологічних домішок.

Дитині проведені дообстеження: загальний 
аналіз крові: гемоглобін – 120 г/л, еритроцити – 
4,53×1012/л, лейкоцити – 13,5×109/л, еозинофі-
ли – 36%, паличкоядерні – 1%, сегментоядерні – 
17%, лімфоцити  – 39%, моноцити  – 7%, 
швидкість осідання еритроцитів (ШОЕ)  – 
3 мм/год.

Загальний аналіз сечі – без відхилень від норми.
Біохімічний аналіз крові: суттєвих відхилень не 

виявлено. Загальний білок – 62,4 г/л (норма (N): 
65–85 г/л); сечовина – 5,4 ммоль/л (N: 1,7–
8,3 ммоль/л); креатинін – 37,6 ммоль/л (N: 44–
88 ммоль/л); загальний білірубін – 10,0 ммоль/л 
(N: 0–8,5–20,0 ммоль/л); прямий білірубін – 
4,09 ммоль/л (N: 0,9–4,3 ммоль/л), непрямий 
білірубін – 5,91 ммоль/л (N: 6,4–17,1 ммоль/л), 
аланінамінотрансфераза  – 31  од/л (N: до 
40 од/л); аспартатамінотрансфераза – 41 од/л (N: 
до 40 од/л), натрій – 4,97 ммоль/л (N), калій – 
141,3 ммоль/л (N), хлориди – 101 ммоль/л (N), 
кальцій загальний – 2,27 ммоль/л (N), залізо – 
14 мкмоль/л (N), С-реактивний білок – до 6 мг/л 
(N), цукор крові – 5,03 ммоль/л (N).

Серологічні дослідження (методом імунофер-
ментного аналізу): антитіла до цитомегаловірусу, 

	 А 	 Б
Рис. Напружені пухирі на шкірі долонь (А) та пальців рук (Б)
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вірусу герпесу 1, 2 типів (IgM і IgG) – негативні. 
ПЛР-тест на SARS-CoV-2 – негативний.

Посів калу на патогенну флору – патогенних 
ентеробактерій не виявлено.

Посів вмісту міхурів: росту не дав.
Обстеження на коронавірус (SARS-cov2/

COVID-19): мазок із носоглотки для проведення 
тесту за допомогою полімеразної ланцюгової ре-
акції (ПЛР) – негативний.

Ультразвукове дослідження (УЗД) серця – 
стінки міокарда не потовщені; скоротливість за-
довільна; функціонуюче овальне вікно 3 мм). 
УЗД органів черевної порожнини (ОЧП)  – 
у межах вікової норми.

Враховуючи клінічну картину, лабораторні 
дані (зокрема високу еозинофілію) та позитивну 
динаміку після введення системних стероїдів, 
було запідозрено БП. Дитину скеровано на біо-
псію шкіри.

Гістопатологічне дослідження: у дермі виявле-
но поверхневий периваскулярний запальний ін-
фільтрат з еозинофілами та ознаками фіброзу. 
Ключова знахідка — субепідермальна була зі 
спонгіозом. Пряма імунофлюоресценція виявила 
лінійне відкладення імуноглобуліну G вздовж 
базальної мембрани, що підтвердило діагноз БП.

Хлопчику призначено лікування – преднізо-
лон 1 мг/кг на добу потягом 3 місяців із поступо-
вим зниженням дози. Після відміни препарату 
пройшов 1 рік; рецидивів не спостерігалось.

Обговорення
Виникнення БП викликається циркулюючими 

автоантитілами проти антигенів BP180 і BP230. 
Вони є компонентами гемідесмосом зони базаль-
ної мембрани, які відіграють надзвичайно важли-
ву роль у прикріпленні епідермісу до дерми [7]. 
Антитіла вступають в реакцію та ушкоджують 
базальну мембрану. Внаслідок цього адгезія ша-
рів порушується, що призводить до утворення 
субепідермальних пухирів, часто на візуально не-
зміненій шкірі [5].

Точні причини виникнення захворювання за-
лишаються невідомими, хоча існують дані, що 
така атипова імунна відповідь може бути викли-
кана неспецифічними материнськими антитіла-
ми або чужорідними антигенами (інфекційними 
збудниками, ліками). У старших дітей тригерами 
можуть виступати пошкодження шкіри, прийом 
ліків, дерматологічні та хронічні захворювання, 
а також перенесені інфекції [7]. Також повідо-

млялося про зв’язок БП з вакцинацією. Проте 
враховуючи, що діти (особливо до 18 місяців) 
регулярно отримують щеплення, такий зв’язок 
може бути випадковим, а термін «поствакци-
нальний БП» – некоректним [12]. Деякі дані 
свідчать, що вакцинація спроможна спровокува-
ти субклінічний БП шляхом стимуляції автоі-
мунної відповіді в осіб, схильних до імунологіч-
них реакцій [2,5,15].

Клінічно перебіг у немовлят і дітей старшого 
віку дещо відрізняється. У немовлят при БП пу-
хирі з’являються на долонях, підошвах, іноді на 
обличчі. У старшому віці близько 50% уражень 
локалізуються на статевих органах, часто – на 
внутрішніх поверхнях стегон, у пахвових запади-
нах, на животі, а також на долонях, стопах і на 
слизових оболонках [6,12,14].

Еритематозні висипання можуть передувати 
утворенню пухирів, що ускладнює діагностику на 
початкових стадіях [6].

Загалом у дітей, порівняно з немовлятами, за-
хворювання протікає тяжче. Важливо, що ви-
никнення пухирів на долонях і стопах є одним 
з характерних симптомів для дітей усіх вікових 
груп [12].

Пухирі зазвичай напружені, діаметром 
1–3 см, із прозорим ексудатом. Іноді вони збе-
рігаються тривалий час і можуть інфікуватися. 
При пошкодженні пухирів утворюються великі 
ерозивні поверхні [6]. Також можуть спостері-
гатися уртикарні та інфільтровані папули, 
бляшки або екзематозні ураження, що супрово-
джуються свербежем, тоді як пухирі виникають 
пізніше [2,6,11]. У літературі описано випадок 
БП у віці 3 місяці, який розпочався з везикуло-
бульозних висипань на долонях і підошвах, 
а пізніше з’явились уртикарні елементи на ту-
лубі [9]. Інший клінічний випадок, навпаки, ха-
рактеризувався генералізованим макуло-папу-
льозним висипом на еритематозній основі на 
обличчі та тілі з ураженням слизової оболонки 
рота (дитина страждала на ювенільний ревма-
тоїдний артрит) [9].

Діагноз встановлюється на основі клінічних 
ознак і результатів біопсії. У загальному аналізі 
крові часто відмічається лейкоцитоз та еозинофі-
лія [4].

Гістологічна картина БП на ранній стадії є не-
специфічною і проявляється незначним набря-
ком із периваскулярною інфільтрацією еозино-
філами. На стадії сформованого пухиря 
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виявляється субепідермальна порожнина, відкла-
дання фібрину, та масивні інфільтрація запальни-
ми клітинами [4].

Для підтвердження діагнозу БП рекомендова-
на пряма імунофлюоресценція (ПІФ), яка демон-
струє лінійне відкладення імуноглобуліну G 
та/або фактора комплементу C3 вздовж базаль-
ної мембрани [6].

Диференційну діагностику слід проводити 
з герпетиформним дерматитом, лінійним IgA – 
бульозним дерматозом, бульозним епідермолі-
зом, імпетиго [4].

У пацієнтів з герпетиформним дерматитом при 
біопсії спостерігаються нейтрофільні дермальні 
папілярні мікроабсцеси, які відсутні при БП. Ме-
тодом ПІФ при цьому захворюванні виявляється 
відкладення IgA у вигляді гранул у сосочках дер-
ми. Лінійний IgA-бульозний дерматоз гістологіч-
но нагадує герпетиформний дерматит, а при ПІФ 
візуалізується лінійне фарбування IgA вздовж 
базальної мембрани.

Бульозний епідермоліз – це генетичне захво-
рювання з різними формами, що проявляється 
з народження. Пухирі виникають у різних ша-
рах шкіри та провокуються механічним травму-
ванням шкіри. Важливою диференційно-діа-
гностичною ознакою є те, що стан пацієнта не 
покращується від призначення системних глю-
кокортикостероїдів.

Бульозне імпетиго розвивається внаслідок ін-
фікування золотистим стафілококом. Пухирі ма-
ють каламутний вміст і швидко тріскаються, 
утворюючи ерозивну поверхню. За відсутності 
вчасної антибіотикотерапії загальний стан малю-
ків може швидко погіршуватися, а в крові підви-
щуються маркери запалення, що не є характер-
ним для неускладненого БП.

Основний підхід у лікуванні полягає у вико-
ристанні системних стероїдів у дозі 1–2 мг/кг із 
поступовим зниженням дози. Іноді в терапії ви-
користовують дапсон, тетрацикліни, еритромі-
цин; імуносупресивну терапію (внутрішньовен-
ний людський імуноглобулін, мофетилу 
мікофенолат, метотрексат, циклофосфамід, аза-
тіоприн); біологічну терапію (ритуксимаб, ома-
лізумаб і дупілумаб) у рефрактерних або тяжких 
випадках [2,11,14].

У літературі описано випадок застосування 
преднізолону в дозі 1 мг/кг/добу протягом 3 мі-
сяців, що дозволило досягти клінічної ремісії (пу-
хирі не з’являлися). Проте через появу побічних 

ефектів пацієнта було переведено на метотрексат 
у дозі 15 мг/тиждень. Через 6 місяців прийому 
метотрексату циркулюючі антитіла до BP180 не 
виявлялися, а лікування повністю припинили 
через 12 місяців [9]. Іноді для лікування БП до-
статньо застосування місцевих стероїдів (напри-
клад, крем клобетазолу пропіонат 0,05%) [3].

Тривалість терапії системними стероїдами 
у немовлят становить від кількох тижнів до кіль-
кох місяців; вони зазвичай добре реагують на 
лікування. При генералізованих формах БП 
курс має бути тривалішим, для зниження ризи-
ку летальності. У старших дітей курси лікування 
триваліші, а рецедиви трапляються частіше, осо-
бливо при застосуванні комбінованих методів 
[2,11,14].

У разі приєднання вторинної інфекції 
обов’язковим є призначення антибактеріальної 
терапії.

Прогноз БП загалом є сприятливим, часто спо-
стерігається спонтанна ремісія. Проте можливі 
рецидиви, спровоковані інфекціями або поступо-
вим зниженням дози кортикостероїдів [1]. Пові-
домлялося про ефективність системних корти-
костероїдів у  початковій дозі 1–2  мг/кг із 
наступним поступовим її зменшенням для уник-
нення ефекту рикошету [6]. Дослідники з Фін-
ляндії описали випадок терапії БП, що тривала 
6 років. Спочатку використовували преднізолон 
та метотрексат, згодом – дапсон, проте суттєвого 
ефекту не спостерігалося. Після додавання вну-
трішньовенного імуноглобуліну та інфліксімабу 
стан стабілізувався, хоча рівень антитіл до 
BP180 залишався дещо підвищеним (13 Од/мл). 
Дитина продовжує отримувати терапію [9].

Висновок
БП виникає рідко, проте неправильна тактика 

ведення може призвести до тяжких наслідків. Не 
завжди можливо провести коректний диферен-
ційний діагноз. Потрібне комплексне досліджен-
ня з використанням біопсії та інших методів, 
таких як пряма імунофлюоресценція та імуно-
ферментний аналіз – для виявлення циркулюю-
чих антитіл до базальної мембрани.

Терапія системними стероїдами досить ефек-
тивна у більшості випадків. У рефрактерних ви-
падках необхідно використовувати імуносупре-
сивну чи біологічну терапію (у старших дітей).

Автори заявляють про відсутність конфлікту 
інтересів.
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