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Ювенільний дерматоміозит (ЮДМ) — це систем­
не аутоімунне захворювання з групи ювенільних ідіо­
патичних запальних міопатій, що супроводжується 
симетричним ураженням проксимальних м’язів, ха­
рактерним ураженням шкіри та васкулопатією. ЮДМ 
є найпоширенішою формою ювенільних ідіопатич­
них запальних міопатій, і разом з тим — орфанною 
патологією із захворюваністю 1:250 000–500 000 ді­
тей. Середній вік дебюту 5–14 років, при цьому дівча­
та хворіють частіше, ніж хлопці (2–5:1) [5].

Доведено, що в патогенезі ЮДМ важливе зна­
чення відіграють генетичні фактори: виявлені асо­
ціації з  алелями HLA-DQA1*0501, HLA-DQA*0301, 
HLA-DRB1*0301 генів головного комплексу гіс­
тосумісності, а  також мутації в  певних генах, що 
кодують промотор фактора некрозу пухлин-α, 
інтерлейкін-1β, антагоніст рецептора інтерлейкі­
ну-1 інтрон, регуляторний фактор інтерферону 5, 
манозозв’язувальний лектин, хемокіновий ліганд 
21, подібний до фосфоліпази С білок тощо, які при­
зводять до розвитку генетично-асоційованих ва­
ріантів ЮДМ  [3]. Епігенетичні чинники, такі як ін­
фекційні агенти (віруси Коксакі, грипу, гепатиту В, 
парвовірус, стрептококи групи А, токсоплазми та 
борелії), вакцини, ультрафіолетове випромінюван­
ня та деякі лікарські засоби, можуть виступати ва­
гомими тригерами розвитку ЮДМ [3].

Діагноз ЮДМ встановлюється на підставі кла­
сифікаційних критеріїв Європейського альян­
су ревматологічних асоціацій (European Alliance 
of Associations for Rheumatology — EULAR) / Амери­
канського коледжу ревматологів (American College 
of Rheumatology — ACR) (2017), які можуть вико­
ристовуватися як з урахуванням результатів біо­
псії м’язів, так і без цього, і розцінюються як більш 
специфічні порівняно з критеріями за Bohan and 
Peter (1975), особливо за  наявності результатів 
біопсії м’язів [7]. Диференційний діагноз в дитя­
чому та підлітковому віці передбачає виключення 
м’язової дистрофії, метаболічних захворювань, ві­
русних міозитів тощо. При встановленні діагнозу 
ЮДМ усім пацієнтам необхідно проводити скри­
нінг на інтерстиціальне ураження легень за допо­
могою комп’ютерної томографії та деяких біомар­
керів у сироватці крові (наприклад білок Кребс фон 
ден Лунген-6) [3]. Це є вкрай необхідним, оскіль­
ки пацієнти з інтерстиціальним ураженням легень, 
тяжкою міопатією (до знерухомлення), генералізо­
ваним набряком, дисфагією, васкулопатією шлун­
ково-кишкового тракту (ШКТ) (сильний біль та кро­
вотеча), ураженням серця та центральної нервової 
системи потребують більш агресивного лікуван­
ня [2]. Терапія системними глюкокортикостерої­
дами (ГКС) і досі залишається основою лікування 
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КЛІНІЧНИЙ ВИПАДОК 
ШВИДКОПРОГРЕСУЮЧОГО 
УСКЛАДНЕНОГО 
СЕПСИСОМ ЮВЕНІЛЬНОГО 
ДЕРМАТОМІОЗИТУ
У  статті представлено випадок швидкопрогресуючого ювенільного 
дерматоміозиту у підлітка, що ускладнився сепсисом та перфораці-
єю дванадцятипалої кишки. Попри застосування сучасних методів лі-
кування, включаючи імунобіологічну терапію, летальність серед та-
ких пацієнтів залишається досить високою (близько 3%). Діагностичні 
труднощі, тяжкий міопатичний синдром в дебюті захворювання, пере-
ривання лікування та розвиток вторинного імунодефіциту на тлі анти-
В-лімфоцитарної терапії, стали ключовими факторами несприятли-
вого прогнозу. Висвітлено типові помилки та проблеми ведення паці-
єнтів із тяжким перебігом ювенільного дерматоміозиту, підкреслено 
важливість моніторингу імунного статусу та безперервного контролю 
лікування на всіх етапах ведення таких хворих.
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ЮДМ. Раннє та агресивне лікування високими до­
зами ГКС (включаючи пульс-терапію) у поєднанні 
з іншими імуносупресантами (метотрексат, цикло­
фосфамід, циклоспорин А, мікофенолату мофетил) 
застосовується також при тяжких та фульмінант­
них випадках. У пацієнтів із рефрактерним ЮДМ 
додатково використовується терапія високими 
(супресорними) дозами внутрішньовенного іму­
ноглобуліну та призначаються імунобіологічні за­
соби, переважно анти-В-лімфоцитарні препарати 
(ритуксимаб), інгібітори фактора некрозу пухлин, 
інгібітори янус-кіназ. Останнім надається перева­
га у випадках з наявністю «генетичних» ЮДМ [3, 8]. 
Останніми роками для лікування хворих на ЮДМ 
пропонується аутологічна таргетна CAR T-клітинна 
терапія, при якій пацієнту вводяться власні моди­
фіковані Т-лімфоцити, які є тропними до власних 
В-лімфоцитів [6].

Проте незважаючи на всі сучасні досягнення 
у лікуванні, летальність хворих на ЮДМ залиша­
ється досить високою та становить близько  3% 
випадків [12]. Сьогодні з’ясовано, що несприят­
ливий перебіг захворювання та зростання ризи­
ку смертності у пацієнтів з ЮДМ зумовлюють за­
тримка встановлення діагнозу та відстрочений 
початок лікування, погана прихильність до  ліку­
вання, виражений міопатичний синдром під час 
маніфестації хвороби, повторні інфекційні захво­
рювання в  перші роки від дебюту захворюван­
ня [12]. Найчастішими безпосередніми причина­
ми смерті при ЮДМ є васкулопатичні ускладнен­
ня з боку ШКТ (при перфорації ШКТ 33,3–38,0% 
випадків летальні  [13, 14]) та ураження легень 
(28,9% усієї летальності протягом 2 міс від появи 
респіраторних симптомів [11]). До менш частих 
причин смерті при ЮДМ належать прогресуючий 
міокардит (14,0–55,0% летальних випадків [10]) 
та інтеркурентні інфекції (сепсис на тлі імуносу­
пресивної терапії становить близько 1% в струк­
турі летальності при ЮДМ) [12].

За  даними попередніх досліджень, виявле­
но декілька факторів високого ризику смертності 
від ускладнень з боку ШКТ: тяжкий міопатичний та 
шкірний синдром в  дебюті (зі  шкірними виразка­
ми), низький (<15) індекс маси тіла, позитивні анти­
нуклеарні та анти-NXP2-антитіла [13]. Найчастіше 
перфорація відбувається у дванадцятипалій кишці 
в перші 10 міс після встановлення діагнозу у паці­
єнтів, які з приводу високої активності захворюван­
ня отримують високодозову ГКС-терапію [13, 14]. 
Першими симптомами перфорації ШКТ при ЮДМ 
є прогресуючий біль у животі та підвищення темпе­
ратури тіла [13].

З метою аналізу типових помилок тактики веден­
ня та лікування наводимо спостереження випадку 
тяжкого швидкопрогресуючого ЮДМ у підлітка, що 
ускладнився сепсисом та перфорацією ШКТ.

На опис клінічного випадку отримано інформо­
вану згоду батьків пацієнта.

Хлопчик А., 15 років. З анамнезу життя відомо, 
що дитина від ІІ вагітності, народжений від неспо­
рідненого шлюбу. У родині сибси (старша сестра 

та молодший брат) пацієнта здорові. Фізичний роз­
виток відповідав віковій нормі. До актуального епі­
зоду серйозних та хронічних соматичних захворю­
вань не  мав. Щеплений відповідно до  календаря 
вакцинації. З  5-річного віку спостерігався невро­
логом з приводу епілепсії з атонічними нападами. 
В анамнезі прийом кількох протисудомних препа­
ратів, на час актуального звернення приймав депа­
кін та ламотриджин. Перебував на диспансерному 
обліку у психіатра з приводу затримки психічного 
розвитку. Навчався інклюзивно. Навички самооб­
слуговування розвинуті.

Захворів гостро, коли на  3-тю добу після екс­
тракції зуба батьки відмітили утворення набряку під 
правим оком та появу висипу в ділянці перенісся. 
За місцем проживання вказані симптоми були роз­
цінені як інфекційно-алергічна реакція. Призначен­
ня антибіотикотерапії (цефтріаксон внутрішньовен­
но протягом 5 днів) та одноразове введення декса­
метазону успіху не мало. Приєднався біль в ділянці 
грудної клітки та в нижній частині спини, стала за­
трудненою хода. 26.07.2024 р. дитина госпіталі­
зована в Обласну дитячу клінічну лікарню (ОДКЛ) 
за місцем проживання (рис. 1).

Рис. 1. Зміни на шкірі обличчя у пацієнта А. на момент маніфестації 
хвороби (7-й день захворювання)

Загальний стан при госпіталізації розцінювався 
як середньої тяжкості, за захворюванням — ближ­
че до тяжкого. Дитина оглянута консилярно педіа­
тром, кардіоревматологом, дерматологом, алер­
гологом. Наявна клінічна симптоматика потребу­
вала дообстеження з метою виключення інсектної 
алергії, паранеопластичного синдрому, постковід­
ного синдрому та гострої запальної міопатії. У при­
ймальному відділенні ОДКЛ зафіксовано генера­
лізований напад судом, з приводу якого пацієнта 
було госпіталізовано у відділення анестезіології та 
інтенсивної терапії. Через 2 дні переведений у ре­
абілітаційне відділення. Під час обстеження в за­
гальному аналізі крові відмічений помірний лейко­
цитоз (10,7 Г/л), швидкість осідання еритроцитів 
(ШОЕ) 10 мм/год. У біохімічному аналізі — підви­
щення рівня трансаміназ (аланінамінотрансфераза 
(АлАТ) втричі вище за нормальні значення, аспар­
татамінотрансфераза (АсАТ) — в 10 разів більше), 
активність креатинфосфокінази (КФК-МВ)  — 
288 Од/л (норма до 25 Од/л), вміст С-реактивного 
білка (СРБ)  — 12 мг/л (норма до  6 мг/л), підви­
щення рівня Д-димеру до  1190 нг/мл (норма до 
500 нг/мл), показники коагулограми в межах нор­
ми. Проведена рентгенографія органів грудної 
клітки змін не виявила. Продовжено курс антибі­
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отикотерапії (цефазолін із амікацином), призна­
чено інфузійну терапію. Протягом наступних 2 діб 
відмічалася поява вираженої загальної слабкос­
ті, болю у м’язах, захитування при ходьбі, підви­
щення температури тіла до субфебрильних цифр. 
З 30.07.2024 р. відмічені збільшення набряку об­
личчя, поява набряку м’яких тканин шиї (рис. 2).

Рис. 2. Прогресування змін на шкірі обличчя у дитини А., 15 років 
(11-й день захворювання).

За даними комп’ютерної томографії (КТ) голов­
ного мозку, органів грудної клітки, черевної порож­
нини та малого таза з внутрішньовенним контрас­
туванням від 31.07.2024 р., ознак неопластичного 
процесу не виявлено. За результатами ультразву­
кового дослідження (УЗД) серця — гідроперикард 
(перикардіальний випіт по задній стінці до 12 мм, 
по передній — 3 мм, на верхівці — 6 мм).

З  02.08.2024 р. — збільшення вираженос­
ті міалгії та м’язової слабкості: хлопчик не міг са­
мостійно підняти голову, руки та ноги, поверну­
тися в  ліжку. Об’єктивно: геліотропний висип і 
збільшення набряку параорбітально, поява па­
пул Готтрона, сітчасте ліведо на  кінцівках та ту­
лубі, афтозний стоматит та гінгівіт. Пальпаторно 
м’язи кінцівок щільні та болючі. Параклінічно: під­
вищення активності КФК (до  17 310 Од/л), рівня 
АсАТ (до 527 Од/л), АлАТ (до 106 Од/л), лактатде­
гідрогенази (ЛДГ) до 839 Од/л. На підставі клініч­
них та лабораторних даних дитині встановлений 
діагноз ЮДМ.

Враховуючи тяжкість стану та швидкість збіль­
шення вираженості симптоматики, 5–7.08.2024 та 
12–14.08.2024 р. проведена комбінована пульс-
терапія (1000 мг метилпреднізолону та 1000 мг 
циклофосфаміду), введено прийом преднізолону 
1,5 мг/кг/добу перорально. Стан дитини в динамі­
ці з незначним покращенням: зменшилися набряк 
м’язів, еритема шкіри, незначно зросла рухова ак­
тивність.

З 27.08.2024 р. стан хворого повторно погіршив­
ся: поява фебрильної лихоманки, задишки, різке 
пригнічення ковтального та кашльового рефлексів. 
29.08.2024 р. у зв’язку зі збільшенням вираженос­
ті проявів десатурації переведений у відділення ін­
тенсивної терапії. Введено внутрішньовенно імуно­
глобулін в дозі 0,8 г/кг маси тіла. Стан без суттєвої 
позитивної динаміки. Враховуючи тяжкий швид­

ко прогресуючий, рефрактерний до  терапії ГКС 
та цитостатиками перебіг захворювання, ухвале­
но консилярне рішення про інтенсифікацію терапії 
за життєвими показаннями. 05.09.2024 р. пацієнту 
введено ритуксимаб в дозі 1000 мг. Стан пацієнта 
залишався тяжким за рахунок вираженого міасте­
нічного синдрому, дихальної недостатності тяжкого 
ступеня, інтоксикаційного синдрому. Безперервно 
проводилася апаратна та бронхоскопічна санація 
бронхоальвеолярного апарату. Годування прово­
дилося через назогастральний зонд.

11.09.2024 р. за наполяганням батьків переве­
дений в  НДСЛ «ОХМАТДИТ» (м. Київ) у  відділен­
ня інтенсивної терапії. При  надходженні загаль­
ний стан дитини розцінено як вкрай тяжкий через 
дихальну недостатність та виражений міопатич­
ний синдром. Самостійні рухи відсутні, відміча­
лася мінімальна рухова активність в  дистальних 
відділах кінцівок. Самостійно не  кашляв, не  ков­
тав. На  шкірі  — сітчасте ліведо, набряк під пра­
вим оком. На слизовій оболонці рота — множинні 
афти, гінгівіт, хейліт. Дихання спонтанне за учас­
тю допоміжних м’язів з подачею кисню 14 л/хв че­
рез маску, сатурація кисню (SpO2) — 69–79%. Від­
мічалися приглушеність серцевих тонів, тахікардія 
130–150 уд./хв, вислуховувався систолічний шум 
на верхівці серця, артеріальний тиск (АТ) — 130–
140/75–80 мм рт. ст. Живіт доступний для глибокої 
пальпації, печінка та селезінка не виступали з-під 
країв реберних дуг.

Відсутність типових шкірних проявів на момент 
огляду у  відділенні інтенсивної терапії призвела 
до  думки про  неточність попереднього діагнозу 
ЮДМ. У плані диференційної діагностики розгляда­
лися вроджені міопатії та мітохондріальні захворю­
вання. На час проведення диференційної діагности­
ки було тимчасово відмінено системну ГКС-терапію. 
У відділенні інтенсивної терапії пацієнт отримував 
антибактеріальну, протигрибкову терапію, гемо­
трансфузії за показаннями.

Параклінічно в  динаміці: підвищення лейкоци­
тозу (до 14 Г/л), поява анемії (гемоглобін 98 г/л), 
та підвищення ШОЕ (30 мм/год) на  тлі тенденції 
до  нормалізації попередньо виявлених біохіміч­
них відхилень (АлАТ 29 Од/л, АсАТ 36 Од/л, ЛДГ 
372 Од/л, КФК 337 д/л, феритин 955,7 мкг/л, СРБ 
37,9 мг/л). Імунограма: імуноглобулін G — 8,85 г/л, 
IgA — 1,90 г/л, IgM — 1,21 г/л. Імуноцитофлуориме­
тричне дослідження: відсутність В-лімфоцитарної 
субпопуляції (абсолютна та відносна кількість 
В-лімфоцитів дорівнювали 0,0), звуження субпопу­
ляції Т-лімфоцитів (0,27·109/л при нормі 0,44–2,74), 
Т-лімфоцитів-хелперів (0,10·109/л при нормі 0,27–
1,98), знижений імунорегуляторний індекс (до 0,55).

За  даними мультиспіральної КТ: субтотальна 
консолідація паренхіми нижньої частки лівої леге­
ні із наявністю «повітряної бронхографії», на окре­
мих рівнях просвіти бронхів місцями не простежу­
валися; в базальних відділах правої легені виявле­
ні паренхіматозні фіброзні тяжі, в  паренхімі обох 
легень ділянки ущільнення за  типом «матового 
скла». КТ м’язів: гіпотрофія з ділянками набряко­
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во-інфільтративного характеру. У сідничних та по­
перекових м’язах — ділянки нерівномірної кальци­
фікації (рис. 3).

Рис. 3. Ділянки кальцифікації м’язів за даними КТ у дитини А., 15 ро-
ків (1,5 міс захворювання).

11.09.2024 р. у зв’язку із прогресуючою дихаль­
ною недостатністю хлопчика переведено на  вен­
тиляцію легень через інтубаційну трубку; сану­
валася велика кількість гнійного мокротиння. 
З 12.09.2024 р. ГКС відмінені. 26.09.2024 р. через 
неефективність самостійного дихання накладе­
но трахеостому, через яку продовжувалася штуч­
на вентиляція легень. 30.09.2024 р. відновлене са­
мостійне дихання з подачею кисню 3–4 л/хв, після 
чого дитина ще у тяжкому стані переведена до пе­
діатричного відділення.

На момент переведення утримувалася дихаль­
на недостатність І ст. (частота дихання 24/хв, SpO2 

97%), частота серцевих скорочень 125 уд./хв, АТ 
123/63 мм рт. ст., повна знерухомленість, атро­
фія м’язів, афонія, мінімальна еритема на обличчі, 
бляшки Готтрона, почервоніння навколонігтьових 
валиків (рис. 4), сформувалися трофічні порушен­
ня в ділянці куприка, відмічені позиційні перифе­
ричні набряки кінцівок, поява контрактур в колін­
них, ліктьових, променево-зап’ясткових суглобах 
та дрібних суглобах кистей. Харчування було зон­
довим, дихання самостійне через трахеостоміч­
ну трубку.

Рис. 4. Еритема над п’ястково-фаланговими суглобами, гіперемія 
білянігтьових валиків у дитини А., 15 років (2 місяці захворювання)

Параклінічно в динаміці: виявлені імуноглобуліни 
класу G до S1-білка SARS-CoV-2 (1776,1 ОЕ/мл) та 
SARS-CoV-2-IgG (252,2 BAU/мл), антитіла до дво­
спіральної ДНК негативні, виявлені пограничні зна­
чення антитіл міозитного профілю — анти-MI-2 та 
анти-тРНК-антитіл (незважаючи на  попередню 
агресивну ГКС та імуносупресивну терапію).

Враховуючи затримку статевого розвитку, ви­
значені рівні статевих гормонів (тестостерон 
<0,025 нг/мл, пролактин 29,19 нг/мл, фолікуло­
стимулючий гормон 0,445 мМОд/мл, лютеїнізую­
чий гормон <0,1 мМОд/мл), хлопчик консультова­
ний ендокринологом (правобічний паховий крип­
торхізм, вторинний гіпогонадизм).

За  даними магнітно-резонансної томографії 
(МРТ) головного мозку та шиї: зменшення об’єму 
великих півкуль та мозочка, вентрикулодилатація 
без ознак порушення ліквородинаміки, арахної­
дальні кісти задньої черепної ямки, дифузний на­
бряк м’язів спини та шиї. Голкова електронейро­
міографія: наявність міопатичного типу уражен­
ня дифузно (низькоамплітудні потенціали, менше 
100 мкВ (при нормальних значеннях 300–600 мкВ), 
значно укорочені до 5 мс, поліфазні), відмічена ней­
ропатія малогомілкових нервів та радикулопатія 
крижових відділів.

Мітохондріальний геном був оцінений методом 
секвенування нового покоління: мутацій не  вияв­
лено. Каріотип: 46, XY. Виявлені мутації в генах фо­
латного обміну (алельний поліморфізм 677СТ та 
1298АС гена MTHFR в гетерозиготному стані).

Після 1 міс відміни ГКС-терапії в динаміці пара­
клінічно підвищення тромбоцитозу (до  593 Г/л), 
ШОЕ (до 74 мм/год), феритину (до 2775,3 мкг/л), 
при цьому КФК (254 Од/л) та СРБ (6,3 мг/л) були 
підвищені незначно.

Враховуючи наявність у дитини гострого тяжкого 
міопатичного синдрому (тотальна м’язова слабкість 
до знерухомлення, міалгії, опис стану м’язів за огля­
дом в ОДКЛ, відсутність повідомлення про наявність 
м’язових порушень з раннього віку, синдром міолі­
зу з максимальними значеннями КФК 17 310 МО/л 
з подальшою позитивною динамікою на тлі лікуван­
ня (ГКС, цитостатики, довенний імуноглобулін, ри­
туксимаб), утримання запальних змін з боку скелет­
них м’язів за даними МРТ та КТ, характерними да­
ними електронейроміографії через 2 міс від початку 
ГКС-терапії); наявність типових шкірних змін у ви­
гляді периферичних набряків, позитивного симп­
тому Готтрона та геліотропної еритеми з позитив­
ною динамікою на тлі протизапальної терапії; наяв­
ність змін з боку слизових оболонок, зафіксованих 
в медичній документації за місцем проживання; ви­
явлення міозитспецифічних аутоантитіл; залучення 
ШКТ (дисфагія), серцево-судинної системи (міо­
перикардит); органів дихання (ураження гортані та 
ознаки інтерстиціального ураження легень за дани­
ми КТ), високої активності запального процесу (під­
вищені ШОЕ, СРБ, феритин, лейкоцитоз), виклю­
чення інфекційного міозиту та злоякісних новоутво­
рень, захворювання дитини розглядалося як ЮДМ 
(ACR 2017 IIMs=15,4; що навіть без урахування да­
них біопсії м’язів відповідало достовірному діагно­
зу) з наявністю вторинного імунодефіцитного ста­
ну з порушенням гуморальної ланки імунної відпо­
віді (внаслідок отриманої анти-В-клітинної терапії, 
що відповідало її ефективності). Супутніми діагно­
зами визнані затримка психічного, статевого роз­
витку та неуточнена епілепсія.
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Від проведення біопсії м’язів вирішено утрима­
тися, зважаючи на тяжкість стану пацієнта. Врахо­
вуючи анамнез (затримка психічного розвитку, епі­
лептичний синдром) та швидко прогресуючий ха­
рактер ЮДМ, проведено генетичне дослідження 
(пакет аутозапальних, метаболічних та неврологіч­
них захворювань) в лабораторії INVITAE, США. Вияв­
лено один патогенний варіант у гені CHD2, що асо­
ційований з аутосомно-домінантною епілептичною 
енцефалопатією, яка починається в дитинстві. У до­
слідження частково включені гени, які асоційовані 
з моногенними ЮДМ, мутацій в них не виявлено.

Проведена корекція лікування згідно з рекомен­
даціями лікування ЮДМ ACR (2017) та Національ­
ного інституту здоров’я і досконалості допомоги 
(National Institute for Health and Care Excellence — 
NICE) (2022). Відновлено прийом метилпреднізо­
лону в дозі 1 мг/кг маси тіла за преднізолоном, ци­
клофосфамід 100 мг/добу, ніфедипін 30  мг/добу, 
проводилася кінезіотерапія. Продовжено протису­
домну (депакін, ламотриджин), гастропротектор­
ну (омепразол) та антигіпертензивну (еналаприл) 
терапію. Поступово відмінена антибіотикотерапія.

Враховуючи наявність хронічного аспіраційно­
го синдрому, що персистував у пацієнта на тлі го­
дування через назогастральний зонд та був од­
ним із провокативних факторів дифузного гнійного 
ендобронхіту, ухвалено рішення про встановлення 
гастростоми (11.10.2024 р.).

За  даними фіброезофагогастродуоденоско­
пії (ФЕГДС), в препілоричному відділі по передній 
стінці візуалізована ділянка слизової оболонки ді­
аметром до 2 см з глибокими виразковими вадами 
(сформована трьома виразками, дно яких вистеле­
но білим цупким фібрином). Додатково до лікуван­
ня інгібіторами протонної помпи введено блокато­
ри гістамінних рецепторів та репаранти.

У динаміці через 1 міс стан дитини характери­
зувався вираженою позитивною динамікою міо­
патичного синдрому. Пацієнт тривало самостійно 
утримував голову, перевертався з боку на бік, сі­
дав з підтримкою та сидів до 3–4 год на день, вер­
тикалізувався в  допоміжному пристрої до  30  хв 
2–3 рази на день, піднімав руки до рівня плечей, 
грав на телефоні, нарізав самостійно фрукти. Від­
новився голос. Повністю регресували набряки та 
ущільнення м’язів. Утримувалися періодична ери­
тема в ділянці щік, еритема Готтрона, «мармуро­
вість» шкіри. За даними лабораторного обстежен­
ня, зберігалися анемія (96 г/л), гіперферитинемія 
(734,3 мкг/л), знизилися ШОЕ (до 13 мм/г), АлАТ 
32 Од/л, АсАТ 23 Од/л, ЛДГ 237 Од/л, КФК 36 Од/л, 
СРБ негативний, достатній рівень сироваткових 
імуноглобулінів (G — 7,38 г/л, A — 1,32 г/л, M — 
0,44 г/л) при одночасній відсутності В-лімфоцитів 
в периферичній крові.

Оскільки при контрольній електроенцефалогра­
фії патології не виявлено, була мінімізована проти­
судомна терапія.

За даними МРТ опорно-рухового апарату в ди­
наміці, відмічений остеонекроз голівок стегнових 
кісток, атрофічні та запальні зміни м’язів (дифуз­

не підвищення сигналу на Т2-режимі та характерні 
ознаки перимускулярного набряку, які є типовими 
для запальних міопатій) (рис. 5).

Рис. 5. Зміни на МРТ у дитини А., 15 років (A, B — аксіальні Т2-зважені 
зображення та Т2-зважені зображення з  пригніченням жиру  — ди-
фузний гіперінтенсивний сигнал від видимих м’язів; С — корональ-
ний PDFS — дифузне підвищення сигналу від видимих м’язів; D — са-
гітальний Т2-зважений режим — дифузний гіперінтенсивний сигнал 
від видимих м’язів спини (3 міс захворювання).

За  даними денситометрії   — остеопороз 
(Z-score Total body  — –2,4 SD), з  приводу цього 
призначене лікування бісфосфонатами (золен­
дронова кислота).

Оскільки за даними нічної полісомнографії ви­
явлено наявність синдрому апное-гіпопное серед­
нього ступеня тяжкості, пацієнту періодично прово­
дилася неінвазивна вентиляція легень.

При повторному бактеріологічному досліджен­
ні мокротиння виявлено Pseudomonas aeruginosa, 
тому крім санації інтубаційної трубки додатково за­
стосовували місцеву антибактеріальну терапію (ко­
лістин).

З 05.11.2024 р. відмічалося збільшення вираже­
ності еритеми на обличчі з появою деструктивних 
ділянок та дисемінованої еритеми на тулубі зі свер­
бежем (рис. 6), незначне підвищення ЛДГ 349 Од/л, 
з приводу чого до терапії додані хінолінові засоби 
та топічні препарати такролімусу.

Рис. 6. Прогресія змін на шкірі у дитини А., 15 років (4-й місяць за-
хворювання)

27.11.2024 р. проведено контрольне ендо­
скопічне дослідження: за  даними ФЕГДС навко­
ло гастростоми на слизовій оболонці нашаруван­
ня гною, слизова оболонка шлунка у всіх відділах 
гіперемована, набрякла, в препілоричному відділі 
по передній стінці наявна глибока виразкова вада 
розміром до 2,5 см, дно якої вистелено білим цуп­
ким фібрином, слизова оболонка цибулини два­
надцятипалої кишки із  множинними виразками 
розміром до 3 мм. Проведені заміна гастростоми, 
корекція терапії (зміна інгібітора протонної помпи 
з омепразолу на езомепразол, додано антибакте­
ріальну терапію (цефтазидим / авібактам). За да­
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ними бронхоскопії, зберігався дифузний ерозив­
но-геморагічний гнійний ендобронхіт. Дитина не­
одноразово консультована хірургом.

У  зв’язку з  вираженою імуносупресією за  ре­
зультатами оцінки субпопуляцій лімфоцитів крові та 
персистенцією інфекційних ускладнень продовжен­
ня імунобіологічної терапії вирішено відтермінувати.

За  наполяганням батьків у  стабільному стані 
10.12.2024 р. хлопчик виписаний під спостереження 
ревматолога за місцем проживання. З 11.12.2024 р. 
дитина перебувала вдома під спостереженням сі­
мейного лікаря.

З 26.12.2024 р. загальний стан дитини різко по­
гіршився: підвищилася температура тіла до  суб­
фебрильних цифр, виникли блювання, діарея, біль 
у животі. Втім по медичну допомогу батьки зверну­
лися аж 30.12.2024 р. За тяжкістю стану госпіталізо­
ваний у відділення інтенсивної терапії. Проводився 
динамічний моніторинг ревматологом та хірургами. 
Стан дитини залишався стабільно тяжким з доміну­
ванням больового абдомінального синдрому, фор­
муванням динамічної кишкової непрохідності. Па­
раклінічно: лейкопенія (2,6 Г/л), підвищення ШОЕ 
(66 мм/год), гіпопротеїнемія (47 г/л). За  даними 
УЗД та КТ органів черевної порожнини (ОЧП), пе­
реконливих даних щодо гострої хірургічної патоло­
гії не встановлено.

За наполяганням батьків 31.12.2024 р. пацієнт 
переведений у НДСЛ «ОХМАТДИТ» з діагнозом «Ди­
намічна кишкова непрохідність? Гострий апенди­
цит?». При поступленні 31.12.2024 р. температура 
тіла 36,8 °С, частота серцевих скорочень 120 уд./хв, 
АТ 100/70 мм рт. ст., частота дихання 32/хв, SpО2 
97% без дотації кисню. При огляді скаржився на біль 
в ділянці гастростоми та правій здухвинній ділянці. 
Об’єктивно загальний стан дитини тяжкий за раху­
нок больового абдомінального синдрому. На облич­
чі еритема. Дихання через трахеостому ефективне, 
кількість мокротиння помірна. Аускультативно ди­
хання проводилося над всіма легеневими полями. 
Живіт помірно піддутий, симетричний, при пальпа­
ції болючий в місці виходу гастростоми, набряк і по­
червоніння шкіри навколо устя гастростоми. У лівій 
здухвинній ділянці пальпувалися петлі товстого ки­
шечнику, переповнені щільними каловими масами. 
У правій здухвинній ділянці відмічені біль при гли­
бокій пальпації, слабкопозитивні симптоми подраз­
нення очеревини. У проєкції підребер’я справа — 
крепітація. Стул самостійний, рідкий, світло-корич­
невого кольору. Блювання не було.

За даними оглядової рентгенографії ОЧП — під­
шкірна емфізема; за даними УЗД — вільна рідина 
в черевній порожнині не візуалізувалася. При рефе­
рентній оцінці наданої КТ відмічена наявність повіт­
ря в заочеревинному просторі, проєкції підшлунко­
вої залози, позаду дуоденум та в брижі навколо су­
дин. Червоподібний відросток був у типовому місці 
та не мав змін.

01.01.2025 р. о  03:00 загальний стан дитини 
різко погіршився, дитина стала недоступною для 
продуктивного контакту, агресивною, збудженою, 
збільшувалася вираженість абдомінального бо­

льового синдрому, дихання утруднилося, відміче­
не зниження сатурації кисню до 90%. На повторній 
рентгенографії виявлені ателектази легень, під лі­
вим куполом діафрагми — наявність вільного газу 
в черевній порожнині.

О 12:00 01.01.2025 р. — сопорозний стан, гри­
маса болю на обличчі, значне збільшення живота, 
відсутність перистальтики. По стомі у великій кіль­
кості відходили зловонні виділення насиченого зе­
леного кольору. Крепітація (підшкірна)  — по  всій 
поверхні живота. Під час транспортування з метою 
проведення подальшого обстеження відмічена зу­
пинка серцевої діяльності. О 13:00 розпочато сер­
цево-судинну реанімацію, реанімаційні заходи про­
тягом 45 хв виявилися неефективними. О 13:45 кон­
статовано біологічну смерть.

Проведено аутопсію пацієнта А. з клінічним діа­
гнозом ЮДМ. Результати аутопсійного дослідження 
гістологічних препаратів остаточно підтвердили діа­
гноз дерматоміозиту, який проявлявся не лише тяж­
ким ураженням скелетних м’язів та шкіри (рис. 7, 8), 
але й множинними ураженнями вісцеральних органів 
(рис. 9, 10), що свідчило загалом про надвисоку актив­
ність аутоімунного запального процесу і, відповідно, 
про правильне і сучасне обрання тактики лікування.

Зафіксовані також ятрогенні зміни за  типом 
патоморфозу внаслідок вторинного імунодефіци­
ту (делімфатизація селезінки та лімфатичних вуз­
лів — рис. 11), який призвів до розвитку септично­
го процесу з відсутністю адекватної перифокальної 
запальної реакції з переважанням некрозів з коло­
ніями бактерій в них (рис. 12). Ознаки імунодефі­
цитного стану були пов’язані з використанням ви­
сокодозової імуносупресивної та імунобіологічної 
терапії препаратами, що безпосередньо пригнічу­
ють клітини гуморальної ланки імунної відповіді.

Рис. 7. Фрагмент м’яза стегна з вогнищами фрагментації, лізису, 
глибчастого розпаду та повної деструкції м’язових волокон з втра-
тою поперечної смугастості, дистрофічними змінами з явищами не-
крозу, перифокальним інтерстиціальним набряком з  поодинокими 
лімфоцитами та кальцинатами м’язових волокон у дитини А., 15 ро-
ків (за даними аутопсії)

Рис. 8. Фрагмент шкіри з атрофією та субатрофією епідермісу, дез
організацією та фіброзом сосочкового шару дерми, субатрофією при-
датків дерми, набряком та десквамацією ендотелію мікроциркулятор-
них судин, периваскулярно поодинокі лімфоцити у дитини А., 15 ро-
ків (за даними аутопсії)
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Рис. 9. Фрагмент міокарда з нерівномірним інтерстиціальним набря-
ком, кардіоміоцити в епікардіальній зоні розділені прошарками жиро-
вої тканини, вогнищева фрагментація м’язових волокон. Відмічаються 
гетеротопія ядер та виражена дистрофія кардіоміоцитів, місцями з вог-
нищами кардіолізису. У пристінкових тромбах між папілярними м’язами 
поодинокі колонії бактерій (дитина А., 15 років, за даними аутопсії)

Рис. 10. Фрагмент дванадцятипалої кишки з некрозом епітелію, по-
мірною лейкоцитарною інфільтрацією у  зоні бруннерових залоз та 
м’язовому шарі, в дрібних судинах тромби, дезорганізація та некро-
тичні зміни у м’язах, на серозній оболонці накладання фібрину (ди-
тина А., 15 років, за даними аутопсії)

Рис. 11. Делімфатизація Т- і В-залежних зон в лімфатичному вузлі 
(А) та селезінці (Б) у дитини А., 15 років, за даними аутопсії

Рис. 12. Колонії бактерій в паренхімі легень у дитини А., 15 років, 
за даними аутопсії

Встановлений заключний патогістологічний 
діагноз: основне захворювання — ЮДМ з уражен­
ням мʼязів, шкіри, ШКТ, легень. Ускладнення — сеп­
сис (синьогнійно-клебсієльний): некротичний ентеро­
коліт, вогнищева некротична пневмонія з колоніями 
бактерій. Перфорація стінки дванадцятипалої кишки. 
Фібринозний перитоніт. Хронічні виразки пілорично­
го відділу шлунка. Гіпертрофія міокарда лівого шлу­
ночка. Дистрофія міокарда, печінки, нирок. Набухання 
головного мозку. Безпосередньою причиною смер­
ті пацієнта став синдром поліорганної недостатності.

ОБГОВОРЕННЯ
Аналіз перебігу хвороби в описаному випадку вия­

вив декілька спірних моментів, які призводили до за­
тримки терапевтичних рішень. Першочергово звер­

тало на себе увагу те, що незважаючи на наявність 
у пацієнта ознак запальної міопатії — гострого тяжко­
го міопатичного синдрому, відсутності повідомлення 
про наявність м’язових порушень з раннього віку, син­
дрому міолізу, виявлення запальних змін з боку ске­
летних м’язів за даними МРТ та КТ, електронейромі­
ографії, наявності типових шкірних змін та ураження 
слизових оболонок і внутрішніх органів, виявлення мі­
озитспецифічних аутоантитіл — продовжувався дифе­
ренційно-діагностичний пошук щодо вроджених мі­
опатичних синдромів, зумовлених вродженими міо­
патіями, хворобами нервово-м’язового з’єднання чи 
мітохондріальної патології, які можуть розглядатися 
у дитини в якості диференційного діагнозу із запаль­
ними міопатіями, враховуючи наявність затримки пси­
хічного розвитку в анамнезі (таблиця).

Як показано в таблиці, особливості перебігу хво­
роби у дитини та дані проведеного обстеження одра­
зу свідчили на користь запальної міопатії. Проте під­
озра на вроджені міопатії призвела до переривання 
ГКС-терапії, що викликало погіршення подальшого 
перебігу захворювання, прогресування вісцераль­
них уражень, потребу встановлення трахеостоми та 
гастростоми. Останнє зумовило формування додат­
кових вхідних воріт для інфекційних агентів у імунос­
компрометованого пацієнта.

З коморбідними станами та стійкою імуносупре­
сією пов’язане подальше відтермінування рішен­
ня про продовження імунобіологічної терапії. Зазна­
чене потенційно ще більше погіршувало віддалений 
прогноз перебігу основного захворювання та призве­
ло до прогресування деструктивних змін в тканинах 
внаслідок персистуючої васкулопатії, що формувало 
хибне коло незворотних уражень внутрішніх органів.

Описані у хворого клінічні прояви в термінальній 
стадії хвороби (біль та гіпертермія з попередньо вияв­
леним ураженням ШКТ та наявністю васкуліту за осно­
вним діагнозом, почервоніння навколо гастростоми) 
та інструментальні зміни (наявність повітря у внутріш­
ніх порожнинах) потребували негайної інтенсифікації 
лікування та проведення лапаротомії з метою ревізії 
стану ОЧП, яка своєчасно не була виконана.

Необхідно відмітити, що обсяг швидко отримано­
го генетичного обстеження (гени фолатного обміну) 
не свідчив на користь будь-яких вроджених міопатій. 
У подальшому отримані результати більш детально­
го генетичного обстеження, які включали значну кіль­
кість генів, що пов’язані з моногенними ЮДМ (а саме 
гени, які кодують субодиницю А, В та С рибонуклеа­
зи Н2, SAM та HD домен, що містить дезоксинуклео­
зидтрифосфаттрифосфогідролазу 1, три екзонуклеа­
зи первинної репарації 1, інтерферонстимульований 
ген 15, субодиницю рецепторів альфа- та бета-інтер­
ферону 1 та 2, рецептор гамма-інтерферону 1 та 2, ін­
терфероновий регуляторний фактор 7, Toll-подібний 
рецептор 7, ламін А/С). Проте в зазначений перелік 
увійшли не всі відомі сьогодні гени, асоційовані з роз­
витком ЮДМ. У разі виявлення мутацій в зазначених 
генах могла розглядатися таргетна терапія інгібіто­
рами янус-кіназ. Очікування результатів генетично­
го дослідження також зумовило відтермінування те­
рапевтичних рішень.
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Узагальнюючи вищезазначене, враховуючи тяж­
кість загального стану дитини, наявність первинно­
го поліорганного ураження, агресивного перебігу 
хвороби, летальний випадок був потенційно перед­
бачуваним. Особливостями описаного випадку були 
швидкість розвитку симптоматики і наявність супут­
ньої генетичної патології. Основний недолік ведення 
пацієнта — недостатня узгодженість дій мультидис­
циплінарної команди, недооцінка тяжкості стану па­
цієнта та обмеження логістичних можливостей в су­
часних умовах.

ВИСНОВКИ
ЮДМ є тяжким рідкісним потенційно летальним 

захворюванням в дитячому віці. Труднощі диферен­
ційної діагностики та тимчасове переривання лікуван­
ня в описаному випадку призвели до прогресуван­
ня хвороби, необхідності інтенсифікації, подовження 
тривалості, необхідності застосування високих доз 
протизапальної та імуносупресивної терапії. Тяжкий 
перебіг хвороби та вимушена поліпрагмазія зумови­
ли розвиток її численних ускладнень (сепсис, перфо­
рація дванадцятипалої кишки, некротична пневмонія, 
гіпертрофія міокарда лівого шлуночка, дистрофічні 
зміни міокарда, печінки, нирок), несумісних із життям.

Результати аутопсії підтвердили клінічний діагноз. 
Зазначені зміни були потенційно очікуваними, оскіль­
ки, за даними попередніх дослідників, при застосу­
ванні анти-В-лімфоцитарної терапії септицемії опи­
сані у 10–20% хворих [4, 9]. Отримувана хворим ан­
тибактеріальна терапія в таких ситуаціях недостатньо 
ефективна. Зазвичай наявність вторинного імуноде­
фіциту у пацієнтів, які отримують ритуксимаб, реко­
мендується моніторувати шляхом контролю вмісту 

імуноглобулінів у сироватці крові [1], які в описаному 
випадку були достатніми і не потребували замісної 
терапії. Враховуючи дані аутопсії, більш показовою 
була оцінка субпопуляцій лімфоцитів периферичної 
крові, що може бути запропоновано для рутинного 
використання в подальшому.
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Таблиця
Диференційний діагноз міопатій

Характеристика
Захворювання

ЮДМ Метаболічні міопатії Мітохондріальні 
міопатії

Хвороби нервово-
м’язового з’єднання

Вік дебюту 5–14 років, можливі прояви 
в ранньому дитинстві

Від народження до проявів у дорос-
лому віці

Від народження до проя-
вів у дорослому віці

Від народження до проя-
вів у дорослому віці

Шкірні ознаки Геліотропна еритема, папули / 
еритема Готтрона, малярний ви-
сип, сітчасте ліведо, виразки

Рідко, неспецифічні Алопеція, гіпертрихоз, 
акроціаноз, гіпер- чи 
гіпопігментація

Рідко, не специфічні

Ураження м’язів Проксимальне ураження м’язів 
переважає над дистальним

Переважання динамічних симптомів над статичними (неперено-
симість фізичних навантажень при нормальній м’язовій силі).
Можливе проксимальне ураження м’язів або дистальне.

Дистальне ураження 
м’язів переважає над 
проксимальним

Кальцинати + - - -
Ураження легень + + + -
Артрити + + + -
Ураження ССС + + + +
Інші типові про-
яви

Міалгії, генералізовані набряки, 
феномен Рейно

Рецидивність, зворотність, декомпен-
сація після голодування, висококало-
рійного харчування, холоду чи гострих 
інфекцій, періодична гіпоглікемія

Низькорослість, тугову-
хість, ретинопатія, ендо-
кринопатія, атаксія, птоз

Виражені деформації 
хребта

Специфічні лабо-
раторні показники

Міозитспецифічні аутоантитіла Метаболічний ацидоз, низький чи ви-
сокий рівень карнітину в плазмі кро-
ві, дикарбоксильна ацидурія, дефіцити 
специфічних ферментів (альфа-глюко-
зидази, фосфофруктокінази і т.ін.)

Лактатацидоз в кро-
ві, порушення співвідно-
шення лактат / піруват, 
високий лактат в лікворі

Немає

Біопсія м’язів Перифасцикулярна атрофія, мі-
кроінфаркти, периваскулярний/
ендо-, перимізіальний запальний 
інфільтрат, облямовані вакуолі

Включення глікогену, ліпідів;
деякі види структурно нормальні

Рвано-червоні волокна; 
численні міофібрилярні 
мітохондрії

Неспецифічні зміни 
за типом міопатичного 
патерну

Примітка: ССС — серцево-судинна система.
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A CASE REPORT OF RAPIDLY 
PROGRESSIVE JUVENILE 
DERMATOMYOSITIS COMPLICATED 
BY SEPSIS

O.A. Oshlianska1, 2, Y.S. Stepaniuk3, 
S.M. Rudenko3, Y.V. Leibiuk4, К.М. Shatrova1, 

N.L. Savostikova3, S.V. Slobodian3, 
O.B. Synoverska4, 5

1Shupyk National Healthcare University of Ukraine 
2State Institution «Ukrainian Center of Maternity 

and Childhood of the National Academy of Medical 
Sciences of Ukraine» 

3National Specialized Children’s 
Hospital «Okhmatdyt» of the Ministry of the Health 

of Ukraine 
4Ivano-Frankivsk Regional Children’s Clinical 

Hospital 
5Ivano-Frankivsk National Medical University

Abstract. The  article presents a case report 
of  rapidly progressive juvenile dermatomyositis 
(JDM) in an adolescent complicated by sepsis and 
duodenal perforation. Despite the  useof  modern 
treatment methods, including immunobiological 
therapy, mortality among these patients remains 
quite high (about 3%). Diagnostic difficulties, severe 
myopathic syndrome at the onset of the disease, 
interruption of  treatment and development 
of secondary immunodeficiency on the background 
of  anti-B lymphocyte therapy have become key 
factors in the  unfavourable prognosis. Typical 
mistakes and problems in the   management 
of  patients with severe JDM are highlighted, 
the  importance of  monitoring the  immune status 
and continuous treatment control at all stages 
of management of such patients is emphasised.

Key words: children, juvenile dermatomyositis, 
mortality, gastrointestinal tract lesions, 
immunobiological therapy.
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