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Лінійний IgA-бульозний дерматоз (хронічна хвороба дитинства) — рідкісне аутоімунне субепітеліальне везикулобульозне захворюван-
ня, обумовлене утворенням аутоантитіл IgA, спрямованих проти різних гемідесмосомних антигенів, яке зустрічається частіше в дітей 
раннього дошкільного віку. 
Мета — описати власне клінічне спостереження випадку лінійного IgA-бульозного дерматозу в дівчинки віком 2 роки 9 місяців  
для підвищення рівня настороженості лікарів щодо цієї патології в дітей, особливо раннього віку.
Клінічний випадок. На момент надходження до лікарні стан дитини був середньої тяжкості за рахунок папульозно-везикулярного ви-
сипу зливного характеру на обличчі, шиї, кінцівках. Висип супроводжувався розвитком ерозій, оточених кільцем везикул та спричиняв 
відчуття дискомфорту, вираженого свербежу. На тлі проведеного місцевого лікування та протигрибкових системних препаратів стан 
дитини поліпшився, відмічалися регрес висипу та епітелізація ерозій. Однак на 7-й тиждень терапії повна ремісія не була досягнута. 
Додаткове обстеження дало змогу встановити діагноз лінійного IgA-бульозного дерматозу. Після коригування терапії (призначення 
пероральних стероїдів) стан дитини покращився, і через місяць пацієнтку виписали в задовільному стані.
Дослідження виконано відповідно до принципів Гельсінської декларації. На проведення досліджень отримано інформовану згоду бать-
ків дитини.
Автори заявляють про відсутність конфлікту інтересів.
Ключові слова: лінійний IgA-бульозний дерматоз, бульозні захворювання, IgA, аутоімунні захворювання, системні глюкокортикосте-
роїди, діти.
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Linear IgA-bullous dermatosis (chronic childhood disease) — a rare autoimmune subepithelial vesiculobulular disease caused by the formation 
of IgA autoantibodies, directed against various hemidesmosomal antigens, which is more common in children of early preschool age.
Purpose — is to describe our own clinical observation of a case of linear IgA-bullous dermatosis in a girl aged 2 years 9 months to increase 
the level of alertness of doctors regarding this pathology in children, especially at an early age. 
Clinical case. At the time of admission her condition was of moderate severity due to the presence of a confluent papular-vesicular rash locat-
ed on the face, neck, limbs. The rash was accompanied by the development of erosions surrounded by a ring of vesicles and caused a feeling  
of discomfort, severe itching. During local treatment and systemic antifungal tablets, the child’s condition improved, however, complete remis-
sion was not achieved after 7 week of the therapy, new bullas appeared. Additional diagnostic investigation allowed to suppose the diagnosis 
linear IgA — bullous dermatosis. Adjustment of therapy was made (steroids per os administration) and the child's condition improved gradually 
in a month. 
The research was carried out in accordance with the principles of the Helsinki Declaration. The informed consent of the patient was obtained 
for conducting the studies.
No conflict of interests was declared by the authors.
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Вступ

Лінійний IgA-бульозний дерма-
тоз (LABD) — рідкісне аутоімунне  
субепітеліальне везикулобульозне 

захворювання, обумовлене утворенням аутоан-
титіл IgA, спрямованих проти різних антигенів  
базальної мембрани шкіри та слизових оболо-
нок [6]. LABD може зустрічатися як у дітей, 

так і в дорослих. У дітей його також називають 
хронічною хворобою дитинства, яка зустрі-
чається частіше в дітей раннього дошкільно-
го віку [6,7]. LABD характеризується наявні-
стю множинних аутоантитіл IgA та меншою  
кількістю антитіл IgG, спрямованих проти різ-
них гемідесмосомних антигенів. Основними 
аутоантигенами є LAD-1, LABD-97, BP180 
і BP230, колаген VII типу і ламініну 332 [4]. 
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Більшість випадків дитячого LABD є ідіопа-
тичними, проте частина випадків спричинена 
лікарськими препаратами [3,9]. Серед лікарсь-
ких препаратів групою ризику є антибіотики, 
нестероїдні протизапальні засоби, протисудо-
мні й антигіпертензивні засоби [7]. У літера-
турі є численні повідомлення про випадки за-
стосування різних провокуючих препаратів,  
але деякі з них включають широко викори-
стовувані засоби, такі як алопуринол, аміо-
дарон, фуросемід, ацетамінофен і вакцинація 
проти грипу [2,7]. Патофізіологія, що лежить  
в основі, може бути пов’язана з різними аутоімун-
ними станами, злоякісними новоутвореннями,   
у тому числі із синдромом Шегрена, ревматоїд-
ним артритом і запальними захворюваннями 
кишечника [8]. 

Дитяча форма LABD характеризується  
розвитком папульозно-везикулярного висипу, 
який переважно уражує обличчя, нижню части-
ну живота, аногенітальну ділянку, груди, верх-
ні та нижні кінцівки, без залучення долонь або 
підошов ніг [7,10]. Класична клінічна картина 
включає кільцеподібні еритематозні ураження 
з кільцем везикул, які зазвичай називають «ко-
роною коштовностей» або «ниткою перлів» [2].  
У деяких випадках клінічна картина LABD 
може імітувати токсичний епідермальний не-
кроліз [5], різні шкірні захворювання, що супро-
воджуються  везикулобульозним ураженням 
[8]. Діагностика LABD потребує спеціалізова-
них діагностичних інструментів, у тому числі 
принаймні або пряму, або непряму імунофлуо- 
ресцентну мікроскопію на шкірі людини для 
виявлення лінійних відкладень IgA, але оби-
два методи можуть бути складними, оскільки 
аналізи для оцінювання вмісту анти-LAD-1 
IgA та анти-COL7 IgA комерційно недоступні,  
що ускладнює їхнє виявлення [1].

Мета дослідження — навести власне клініч-
не спостереження LABD у дівчинки віком  
2 роки 9 місяців для підвищення настороже-
ності лікарів щодо цієї патології в дітей, особли-
во раннього віку.

Дослідження виконано відповідно до прин-
ципів Гельсінської декларації. На проведення 
досліджень отримано інформовану згоду бать-
ків дитини.

Клінічний випадок
Мати дівчинки (вік 2 роки 9 місяців) зверну-

лася 04.04.2022 до КНП «Міська дитяча лікар-
ня № 5» Запорізької міської ради зі скаргами на 

висипання по тілу, яке викликало дискомфорт  
і свербіж.

Анамнез захворювання. З початку берез-
ня 2022 року з’явився папульозно-везикуляр-
ний висип на кінцівках, після чого мати звер-
нулася до дерматолога за місцем проживання.  
На підставі клінічної картини встановлено 
діагноз герпетиформного дерматиту Дюрінга та 
призначено безглютенову дієту, антибактеріаль-
ну, протиалергійну і місцеву терапію у вигляді 
застосування розчину метиленового синього  
в місцях уражень. Після консультації дермато-
лога проведено додаткове лабораторне обсте-
ження в амбулаторних умовах: загальний аналіз 
крові — у межах референтних значень; антитіла 
антигліадінові IgG — відсутні; мікроскопія вмі-
сту пухирця — одиничні нейтрофіли, еозино-
філів не виявлено, мікробіологічне досліджен-
ня випорожнень на дисбактеріоз — результати 
досліджень у межах референтних значень.

Враховуючи відсутність позитивної ди-
наміки захворювання, дитину госпіталізовано 
з метою дообстеження до КНП «Міська дитяча 
лікарня № 5» Запорізької міської ради та при-
значення необхідної терапії.

За 3 місяці до госпіталізації в пацієнт-
ки з’явився одиничний папульозний висип  
на обличчі, який повністю регресував після 
призначення місцевої терапії. Через місяць  
дитина перенесла гострий фаринготонзиліт на 
тлі лихоманки і нальоту на мигдаликах. Водно-
час у брата спостерігався наліт на мигдаликах 
без підвищення температури тіла. На тлі ан-
тибактеріальної і місцевої терапії загальний  
стан дитини мав позитивну динаміку за раху-
нок нормалізації температури тіла. У лютому  
2022 року відмічався періодичний біль у жи-
воті, проведено ультразвукове дослідження 
(УЗД) гепатобіліарної системи — амбулаторно- 
органічної патології не виявлено.

Анамнез життя. Дитина від другої вагіт-
ності, других пологів, доношена. Перебуває  
на диспансерному нагляді з приводу затримки 
психічного розвитку. Хворіла на гострі респіра-
торні вірусні інфекції, бронхіти 2–3 рази на рік. 
Спадковість не обтяжена. Родинний алерголо-
гічний анамнез не обтяжений. Протягом остан-
ніх 2 місяців до госпіталізації — надмірне вжи-
вання риб’ячого жиру, какао.

Огляд. Загальний стан середнього ступеня 
тяжкості за рахунок шкірних проявів захво-
рювання. Частота дихання — 26 за 1 хвилину,  
частота серцебиття — 92 удари за хвилину.  
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Рис. 1. Папульозно-везикулярний висип зливного характеру  
на кінцівках

Рис. 2. Кільцеподібні еритематозні ураження, вкриті шаруватими 
кірками, «нитки перлів»

Дівчинка нормостенічної тілобудови. Сві-
домість ясна. На огляд реагує адекватно. Апе-
тит не порушений, добре п’є. Шкірні покриви  
бліді, сухі, на обличчі — дрібний папульозний 
висип, на вухах — пухирці, висип на кінцівках 
представлений запальними плямами, везикула-
ми та ерозіями, покритими шаруватими кірка-
ми (рис. 1, 2).

На шкірі великих статевих губ — гіперемія, 
набряк тканин, що супроводжувався свербе-
жем, відчуттям печіння. Підшкірна жирова 
клітковина виражена помірно. Носове дихання 
вільне. Мигдалики та передні піднебінні дуж-
ки не гіперемійовані. Лімфовузли не збільшені. 
Тони серця звучні, ритмічні, вислуховуєть-
ся систолічний шум на верхівці серця. Грудна  
клітка симетрична. Аускультація і перкусія  
легень — у межах фізіологічної норми.  
Пальпація органів черевної порожнини без-
болісна, живіт м’який. Симптом постукування 
негативний. Випорожнення і сечовипускання 
не порушені.

Обстеження. Загальний аналіз крові:  
гемоглобін — 109 г/л, інші показники — у ме-
жах вікової норми. Біохімічний аналіз крові  
(С-реактивний білок, сіалові кислоти,  
LE-клітини, рефматоїдний фактор, тканинна 
трансглутаміназа) — показники в межах рефе-
рентних значень. Загальний аналіз сечі — по-
казники в межах референтних значень. Креа-
тинфосфокіназа, тропонін І — у межах норми. 
Посів виділень із рани на мікрофлору — не вияв-
лено росту. Посів матеріалу на грибкову флору  
(рід Candida) зі слизової оболонки піхви —  
виявлено зростання. Електрокардіограма — 
вольтаж нормальний. Синусовий ритм до легкої 
тахікардії. Електрична вісь серця не відхилена. 
Функції міокарда збережені. УЗД гепатобіліар-
ної системи і сечовивідних шляхів — невираже-

на гепатоспленомегалія. Пієлоектазія справа 
до 8,5 мм. Невиражені дифузні зміни тканини 
печінки. Рекомендовано консультацію уроло-
га — скарги на нічне нетримання сечі. Зміни на 
УЗД сечовивідних шляхів. У загальному аналізі 
крові — без змін. Симптом постукування нега-
тивний. Рекомендовано УЗД через 6 місяців.

Встановлено діагноз — «Дитячий папульоз-
ний акродерматит. Кандидоз вульви». При-
значено терапію: місцева терапія — пантенол, 
перекис водню, ксеродерм, флуконазол 100 мг —  
2 рази на добу; ультрафіолетове опромінювання 
щодня. За результатами лікування стан дитини 
поліпшився за рахунок помірного регресу ви-
сипання на обличчі, кінцівках, животі, ущіль-
нення ерозивних ділянок на плечах, гомілках,  
сідницях, у ділянці шиї справа.

Однак на 7-й тиждень терапії не досягнуто 
повної ремісії за рахунок появи нових виси-
пань у вигляді везикулярного, місцями бульоз-
ного висипу на передпліччях, тулубі, стегні, на  
великій статевій губі, при цьому перші елемен-
ти висипу регресували, сухі, з ущільненням.

Виконано додаткове лабораторне обстежен-
ня для виключення вірусної патології:

Дослідження  методом полімеразної ланцю-
гової реакції на ДНК вірусу простого герпесу 
1, 2, 6-го типів, ДНК вірусу Епштейна—Барр, 
ДНК цитомегаловірусу, кількісне виявлення — 
не виявлено ДНК вірусів.

ІgM, ІgG до вірусу простого герпесу 1,  
2-го типів, ІgG до герпесу — вірусу 6-го типу 
(HHV-6-ІgG) — результати негативні.

На підставі клінічних проявів захворюван-
ня, характерного перебігу хвороби (везикуляр-
ний висип, булли), враховуючи лабораторні 
дані, що свідчать про відсутність вірусного ура-
ження, встановлено діагноз — «Лінійний IgA- 
бульозний дерматит. Кандидоз вульви». Ре-
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комендовано застосування глюкокортикосте-
роїдів у дозі 1 мг на 1 кг маси тіла, протигрибкові  
засоби до 7 діб, ультрафіолетове опромінюван-
ня. На тлі проведеної терапії відмічено пози-
тивну динаміку, епітелізацію ділянок ерозій, 
часткову регресію шкірних проявів і відсутність 
нових елементів висипу.

Додаткові лабораторні методи обсте-
ження після проведеної терапії. Скринінг на 
патогенні гриби, зішкріб шкіри — не виявлено 
зростання патогенної флори. Аскариди антитіла 
IgG, лямблії антитіла сумарні, токсокари анти- 
тіла IgG — антитіла відсутні. IgЕ загальний — 
підвищення рівня до 183 МО/мл, еозино-
фільний катіонний білок — підвищення рівня  
до 31,8 нг/мл. Печінкові проби, білірубін загаль-
ний, серомукоїди, С-реактивний білок, ліпаза 
панкреатична, вітамін D загальний — у межах 
референтних значень.

Поступово стан дитини поліпшився,  
на 11-й тиждень лікування дитину в задовіль-
ному стані виписано на амбулаторне лікування 
із застосуванням метилпреду в дозі 5 мг тричі 
на добу з подальшим коригуванням і поступо-
вим зниженням дози, флуконазолу 50 мг 1 раз 
на добу на весь період застосування глюкокор-
тикостероїдів, пробіотиків, місцевої терапії  
до повного регресу висипання.

Обговорення
Цей клінічний випадок є прикладом діагно-

стики та лікування лінійного IgA-бульозного 
дерматозу в дитини на тлі вторинного грибко-
вого ураження.

Диференційний діагноз лінійного IgA-бу-
льозного дерматозу в дитини включає бу-
льозні захворювання шкіри, герпетиформний 
дерматит Дюрінга, пухирчатку. Пряма імуно-
флюоресценція є точним методом діагностики 
лінійного IgA-бульозного дерматозу. За тако-
го обстеження звертає на себе увагу лінійне 
відкладення IgA вздовж базальної мембрани. 
Одночасно ефективним є використання непря-
мої реакції імунофлюоресценції для виявлен-
ня титру IgA. Імуноблотинг сироватки крові 

є найбільш чутливим і специфічним методом  
за рахунок виявлення клітин-мішеней при 
цьому ураженні шкіри. Гістологічний метод 
обстеження не є ефективним за відсутності 
специфічних змін в аналізі. Так, при гістології 
характерним є скупчення нейтрофілів уздовж 
базальної мембрани, однак така ознака зустрі-
чається при дерматиті Дюрінга. При лінійному 
IgA-бульозному дерматозі гістологічно мож-
на виділити нуклеарні клітини та еозинофіли,  
що також є ознакою бульозних захворювань 
шкіри (бульозного пемфігоїду).

У наведеному клінічному випадку викори-
стання специфічних реакцій імунофлюорисцен-
ції, імуноблотингу сироватки крові виявилося 
неможливим, враховуючи наявний воєнний 
стан на території України. Саме тому діагности-
ка лінійного IgA-бульозного дерматозу базува-
лася виключно на можливих на цей час методах 
дослідження.

Висновки
Наведений клінічний випадок показує 

складності діагностики LABD, особливо  
в дітей, що зумовлено: 1) низькою насторо-
женістю лікарів щодо цього захворювання;  
2) складністю пошуку етіологічного фактора в 
дітей раннього дошкільного віку, тому більшість 
випадків LABD залишаються ідіопатичними;  
3) тривалою відсутністю класичної клінічної 
картини захворювання, що ускладнює диферен-
ційну діагностику патології з іншими бульоз-
ними захворюваннями; 4) складністю засто-
сування точніших діагностичних інструментів  
для виявлення лінійних відкладень IgA, ко-
мерційною недоступністю виявлення ан-
ти-LAD-1 IgA та анти-COL7 IgA. Усі ці фактори  
сприяли тривалості періоду перебігу за- 
хворювання з періодами ремісій і загострень 
шкірних проявів. Застосування системних  
глюкокортикостероїдів та місцевої терапії 
сприяло позитивній динаміці перебігу LABD  
у пацієнтки.

Автори заявляють про відсутність конфлік-
ту інтересів.
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