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Ювенільна локалізована склеродермія (ЮЛС) 
охоплює групу розладів, прояви яких обмежені ура­
женням шкіри та підшкірних тканин і, за незначними 
винятками, нервової системи, та не зачіпають вну­
трішніх органів. Не існує єдиної термінології: дер­
матологи зазвичай використовують термін «мор­
феа», а ревматологи, як правило, — «локалізова­
на склеродермія». 

Попередня класифікація ЮЛС містить обмеже­
ну морфею (ОМ), лінійну склеродермію, генералі­
зовану (ГМ), пансклеротичну (ПМ) та змішану мор­
фею (ЗМ)  [13]. Найтяжчою формою ЮЛС вважа­
ють лінійну склеродермію з ураженням голови та 
обличчя, яка може поєднуватися з неврологічною 
симптоматикою. 

ЮЛС голови / обличчя    може проявлятися ти­
повими лінійними ураженнями шкіри, відомими як 
en coup de sabre (ураження шаблею, термін позна­
чає подібність ураження з наслідком удару шаблею) 
та синдромом Паррі — Ромберга (СРП), або ж по­
єднувати обидві форми. 

При ЮЛС відзначаються запалення та атрофія 
підлеглих тканин без очевидного фіброзу шкіри 
над ними [8]. Лінійні ураження виникають на облич­
чі або волосистій частині голови та після гострої за­
пальної фази набувають кольору слонової кістки. За­
звичай вони обмежуються половиною обличчя, часто 
супроводжуються втратою волосся на шкірі голови та 
бровах, а також асиметричним розвитком обличчя. 

Неврологічний, очний та стоматологічні проя­
ви частіше відмічають при краніофаціальній ліній­
ній склеродермії. Серед найпоширеніших невро­

логічних проявів виявляють головний біль, а також 
судоми (часто резистентні до протисудомних пре­
паратів) [7]. 

Можуть виникати ознаки енцефаліту Расмус­
сена, рухові розлади, периферична нейропатія, 
погіршення інтелектуального розвитку та нейро­
психіатричні симптоми [3, 5, 6, 12, 17]. Як судоми, 
так і головний біль можуть бути ознаками лінійної 
склеродермії з ураженням обличчя, тому клініцис­
ти повинні врахувати цей зв’язок і проводити ре­
тельне обстеження шкіри [12]. 

Описані випадки початку хвороби з невроло­
гічних проявів із наступним приєднанням уражен­
ня шкіри обличчя чи голови. Магнітно-резонансна 
томографія (МРТ) головного мозку може виявляти 
вогнищеві та дифузні порушення, гіперінтенсивні 
сигнали Т2 (переважно в підкірковій білій речови­
ні), атрофію мозку, кальцифікати та судинні пору­
шення, які відповідають васкуліту центральної нер­
вової системи (ЦНС) [5–7].

Антинуклеарні антитіла є позитивними у 37–50% 
пацієнтів із лінійною склеродермією [1, 11, 15]. 

Поява специфічних антитіл до одноланцюгової 
ДНК, Scl-70, антицентромерів, антитіл Anti-Ro/SSA, 
anti-La/SSB та U1-RNP може передувати розвитку 
системного захворювання [1].

Основною проблемою у нелікованих пацієнтів 
із ЮЛС є не тільки прогресування шкірних змін, а й 
неконтрольована неврологічна симптоматика. Саме 
тому проблема вибору стратегії лікування, яка б по­
переджала інвалідизацію цих хворих, набуває особ­
ливої актуальності.
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Анотація. Ювенільна локалізована склеродермія (ЮЛС) охоплює групу 
розладів, прояви яких обмежені ураженням шкіри та підшкірних тканин 
і, за незначними винятками, нервової системи, та не зачіпають внутріш-
ніх органів. Серед найпоширеніших неврологічних проявів ЮЛС вияв-
ляють головний біль, а також судоми (часто резистентні до протису-
домних препаратів), енцефаліт Расмуссена, периферичну нейропатію, 
погіршення інтелектуального розвитку та нейропсихіатричні симпто-
ми. У статті представлено випадок пацієнтки з ЮЛС, у якої діагносто-
вано лінінійну склеродермію en coup de sabre з резистентною епілеп-
сією та увеїтом. Пацієнтка отримувала протисудомну терапію без ба-
жаного ефекту. Призначення комплексної імуносупресивної терапії 
(тоцилізумабу, метотрексату та мофетилу мікофенолату) дало змогу 
досягти контролю над судомами та усунути когнітивні розлади. Необ-
хідні подальші дослідження для оптимізації терапевтичної стратегії та 
визначення показань до застосування біологічних препаратів при ЮЛС, 
зокрема за наявності ураження центральної нервової системи (ЦНС).
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ОПИС КЛІНІЧНОГО ВИПАДКУ
Представляємо випадок нашої пацієнтки  С., 

2020 р.н.
Зміни на шкірі правої частини обличчя та во­

лосистої частини голови з’явилися у січні 2023 р. 
(рис.1а-1б), судоми розвинулися із березня 2023 р. 
з частотою 1 раз на 2 тиж, а з травня 2023 р. часто­
та нападів судом зросла до 1–3 разів на тиждень.

Рис. 1. Ураження шкіри правої лобної ділянки у вигляді зміни ко-
льору (а, б).

У цей час у дівчинки діагностовано фокальну епі­
лепсію невідомої етіології. Усі результати гемато­
логічних, біохімічних обстежень були у межах нор­
ми, антинуклеарні антитіла (АНА), антинейтрофільні 
цитоплазматичні антитіла (АНЦА) — негативні. У ре­
зультатах МРТ головного мозку від 1.04.2023 р. ви­
явлено підвищення сигналу від білої речовини пери­
вентрикулярних відділів обох тім’яних часток, що є 
неспецифічною ознакою, яка неконкордантна з клі­
нічною картиною. Після внутрішньовенного підси­
лення патологічного накопичення контрасту та зон 
обмеження дифузії не виявлено (рис. 2). 

Рис. 2. МРТ головного мозку від 1.04.2023 р.

Призначена дитині протисудомна терапія валь-
проєвою кислотою була недостатньо ефективною. 
У червні 2023 р. з огляду на резистентні судоми ді­
вчинці розпочато пульс-терапію ін’єкційною формою 
метилпреднізолону. Досягнуто певного покращення 
стану, оскільки знизилася частота судом (до 1 разу 
на 2 тиж). Загальна тривалість щомісячних введень 
метилпреднізолону в дозі 500 мг у формі інфузії ста­
новила 3 міс. Проведено корекцію протисудомної те­
рапії, вальпроєву кислоту замінено на карбамазепін. 
Судоми утримувалися, тому із квітня 2024 р. розпо­
чато терапію внутрішньовенними імуноглобуліна­
ми у дозі 1,6 г/кг маси тіла з повторним введенням 

у травні та червні 2024 р. Проведено 4 сеанси плаз­
маферезу: березень 2023 р., квітень 2023 р., вере­
сень 2023 р. та липень 2024 р. У червні 2024 р. паці­
єнтці діагностовано передній правобічний увеїт, ре­
гресу якого було досягнуто на тлі місцевої терапії.

У липні 2024 р. діагностовано ЮЛС: лінійну скле­
родермію «en coup de sabre» з резистентною епілеп­
сією та увеїтом (Linear scleroderma en coup de sabre 
with associated neurologic abnormalities) (рис. 3). 

Рис. 3. Зміни шкіри правої частини лоба у вигляді атрофії з ліло-
вим відтінком.

Судоми утримувалися з частотою 3–5 разів 
на місяць. У дівчинки виявлено когнітивні розлади 
та втрату деяких моторних навичок. За даними МРТ 
від червня 2024 р. виявлено дрібновогнищеві пе­
ривентрикулярні зміни білої речовини обох півкуль 
головного мозку, а також субкортикальне вогнище 
у правій тім’яній ділянці (рис. 4). 

Рис. 4. МРТ головного мозку від 27.06.2024 р.

До протисудомної терапії додано глюкокор­
тикостероїди (метилпреднізолон у початко­
вій дозі 1  мг/кг маси тіла) та метотрексат у дозі 
13 мг/м2/тиж, а з листопада 2024 р. розпочато лі­
кування тоцилізумабом у дозі 12 мг/кг маси тіла 
кожні 2 тиж. На  тлі протисудомної терапії, мето­
трексату та тоцилізумабу частота судом знизила­
ся до 1–2 епізодів на місяць, тривалість скоротила­
ся до 3 хв, відновилися раніше втрачені когнітивні 
навички. За даними повторного МРТ головного моз­
ку від 05.07.2025 р. (рис. 5) виявлено гліотичні зміни 
субкортикальної білої речовини лобної, скроневої 
та, найбільш виражено, тім’яної часток правої півку­

а б

к л і н і ч н і  д о с л і д ж е н н я



У К Р А Ї Н С Ь К И Й  Р Е В М А Т О Л О Г І Ч Н И Й  Ж У Р Н А Л  •  №  3  ( 1 0 5 )  •  2 0 2 6 � 3

ОПИС КЛІНІЧНОГО ВИПАДКУ
Представляємо випадок нашої пацієнтки  С., 

2020 р.н.
Зміни на шкірі правої частини обличчя та во­

лосистої частини голови з’явилися у січні 2023 р. 
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льору (а, б).

У цей час у дівчинки діагностовано фокальну епі­
лепсію невідомої етіології. Усі результати гемато­
логічних, біохімічних обстежень були у межах нор­
ми, антинуклеарні антитіла (АНА), антинейтрофільні 
цитоплазматичні антитіла (АНЦА) — негативні. У ре­
зультатах МРТ головного мозку від 1.04.2023 р. ви­
явлено підвищення сигналу від білої речовини пери­
вентрикулярних відділів обох тім’яних часток, що є 
неспецифічною ознакою, яка неконкордантна з клі­
нічною картиною. Після внутрішньовенного підси­
лення патологічного накопичення контрасту та зон 
обмеження дифузії не виявлено (рис. 2). 

Рис. 2. МРТ головного мозку від 1.04.2023 р.

Призначена дитині протисудомна терапія валь-
проєвою кислотою була недостатньо ефективною. 
У червні 2023 р. з огляду на резистентні судоми ді­
вчинці розпочато пульс-терапію ін’єкційною формою 
метилпреднізолону. Досягнуто певного покращення 
стану, оскільки знизилася частота судом (до 1 разу 
на 2 тиж). Загальна тривалість щомісячних введень 
метилпреднізолону в дозі 500 мг у формі інфузії ста­
новила 3 міс. Проведено корекцію протисудомної те­
рапії, вальпроєву кислоту замінено на карбамазепін. 
Судоми утримувалися, тому із квітня 2024 р. розпо­
чато терапію внутрішньовенними імуноглобуліна­
ми у дозі 1,6 г/кг маси тіла з повторним введенням 

а б

лі, що клінічно корелює зі склеротичними смугами 
шкіри лобної ділянки. Також виявлено симетричні 
дрібні вогнища в перивентрикулярній білій речовині 
обох тім’яних ділянок. У динаміці від 27.06.2024 р. 
зафіксовано негативну тенденцію у вигляді збіль­
шення кількості та розмірів зон зміненого сигна­
лу в субкортикальній білій речовині правої півкулі.

Рис. 5. МРТ головного мозку від 5.07.2025 р.

Клінічний випадок пацієнтки обговорено на кон­
силіумі неврологів. У зв’язку з відзначеною позитив­
ною клінічною динамікою на тлі застосування тоци­
лізумабу ухвалено рішення щодо продовження біо­
логічної терапії цим препаратом. На серпень 2025 р. 
утримувалися зміни на шкірі обличчя, судоми вини­
кали з частотою 1 епізод на місяць. 

Із серпня 2025 р. дівчинці розпочато терапію мо­
фетилу мікофенолатом, а також продовжено вну­
трішньовенні введення тоцилізумабу, відмінено ме­
тотрексат. Проведено корекцію протисудомної те­
рапії (додано лакосамід) з частковим позитивним 
ефектом, після чого ще додали зонісамід. Від ве­
ресня 2025 р. судоми не відмічалися. Дитина про­
довжує лікування мофетилу мікофенолатом та то­
цилізумабом. Поступово відмінено карбамазепін. 

За даними МРТ від січня 2026 р., візуалізовано 
ділянки гліозних змін білої речовини правої півкулі 
головного мозку (у лобній, скроневій та, найбільш 
виражено, тім’яній частках), що поєднуються з іпси­
латеральними склеротичними смугами шкіри лоб­
ної ділянки голови. Зазначена картина найвірогід­
ніше є проявом ураження ЦНС при лінійній склеро­
дермії en coup de sabre (відповідно до анамнезу). 

У   д и н а м і ц і ,  п о р і в н я н о  з  о б с т е ж е н н я м 
від 5.07.2025 р., відзначається стабільна кількість 
вогнищ та регрес контрастного підсилення з по­
явою дрібних кальцифікатів (звапнень) у структу­
рі вогнищ, переважно в тім’яній ділянці. Вогнищеві 
зміни перивентрикулярної білої речовини мають ре­
зидуальний характер, у динаміці — без змін (рис. 6). 

Рис. 6. МРТ головного мозку від 28.01.2026 р.

ОБГОВОРЕННЯ
Цей клінічний випадок демонструє значне покра­

щення стану у дівчинки з ЮЛС із резистентними до 
звичайного лікування судомами після призначен­
ня імуносупресивної терапії тоцилізумабом у  по­
єднанні з метотрексатом, а згодом — з мофетилу 
мікофенолатом. Гіперінтенсивні вогнища на Т2-
зважених зображеннях МРТ свідчили про наяв-
ність гострого запального процесу в головному 
мозку на тлі основного захворювання. У літера­
турі описані випадки ЮЛС із ураженням голови чи 
обличчя, пов’язані з широким спектром невроло­
гічних ускладнень, нейропсихіатричними синдро­
мами, невралгією трійчастого нерва, геміплегіч­
ними мігренями та енцефалітом Расмуссена [2, 4, 
7, 10]. Клінічний перебіг може бути прогресуючим 
або самообмежувальним. 

У більшості пацієнтів із ЮЛС із неврологічними 
симптомами виявляють зміни у результатах МРТ го­
ловного мозку — одну або декілька гіперінтенсив­
ностей T2, розташованих у підкірковій білій речови­
ні, мозолистому тілі, темно-сірих ядрах та стовбу­
рі мозку [7]. Під час динамічного контролю майже 
у половини хворих виявляють прогресування проце­
су з формуванням нових уражень головного мозку. 
МРТ або церебральна ангіограма можуть виявляти 
ознаки, що свідчать про васкуліт [7]. Дані про гіс­
тологічне дослідження головного мозку у таких па­
цієнтів обмежені лише кількома описами клінічних 
випадків, у більшості з яких автори констатують не­
специфічні запальні зміни [7, 14]. 

Загалом немає кореляції між тяжкістю аномалій 
головного мозку та клінічною картиною. На сьогод­
ні загальноприйнятого ефективного лікування ЮЛС 
із ураженням ЦНС не розроблено. Однак для зупин­
ки прогресування патологічного процесу в головно­
му мозку доцільно розглядати призначення імуно­
супресивних препаратів, як-от метилпреднізолон, 
метотрексат, мофетилу мікофенолат, а також біо­
логічних препаратів та інгібіторів янус-кіназ. 

У нашої пацієнтки неврологічну симптоматику 
вдалося взяти під контроль за допомогою тоцилі­
зумабу та мофетилу мікофенолату. Існують анало­
гічні публікації, які демонструють багатообіцяльні 
результати застосування тоцилізумабу при ЮЛС, 
зокрема за наявності уражень ЦНС  [9, 16]. Про­
те для оптимізації терапевтичних схем і чіткого ви­
значення показань до призначення біологічних пре­
паратів при цій патології необхідні подальші дослі­
дження.
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JUVENILE LOCALIZED SCLERODERMA 
WITH CNS INVOLVEMENT: A CLINICAL 
CASE OF SUCCESSFUL TREATMENT
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Abstract. Juvenile localized scleroderma (JLS) 
includes a group of disorders whose manifesta-
tions are limited to  lesions of  the skin and sub-
cutaneous tissues and, with minor exceptions, 
the nervous system, and do not affect internal or-
gans. The most common neurological manifes-
tations of JLS include headache, as well as sei-
zures (often resistant to  anticonvulsant drugs), 
Rasmussen’s encephalitis, peripheral neuropa-
thy, impaired intellectual development, and neu-
ropsychiatric symptoms. The  article presents 
the case of a patient with JLS who was diagnosed 
with juvenile localized scleroderma en coup de 
sabre with resistant epilepsy and uveitis. The pa-
tient received anticonvulsant therapy without 
the desired effect. The appointment of complex 
immunosuppressive therapy (tocilizumab, meth-
otrexate, and mycophenolate mofetil) made it 
possible to  achieve control over seizures and 
eliminate cognitive disorders. Further studies 
are needed to optimize the therapeutic strategy 
and determine the indications for the use of bio-
logics in JLS, particularly in the presence of CNS 
involvement.

Keywords: juvenile localized scleroderma, 
neurological manifestations, seizures, epilepsy, 
treatment, immunosuppressive therapy, 
biological therapy, tocilizumab.
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