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Лангергансоклітинний г і с т і о ц и т о з  (ЛКГ) —  рідкісне захворювання, м орф ологічною  основою  якого є клональна проліферація патологіч

них клітин Л ангерганса. Клінічніпрояви ЛКГ коливаються від локалізованих форм із доброякісним  перебігом  та спонтанним одужанням 

до мультисистемного ураження з  тяжким перебігом  і летальним кінцем. До патологічного процесу можуть залучатися б удь-як іоргани  

та системи в різному п о єд н а н н і(м о н о - і мультисистемне ураження). Зазвичай погана відповідь на стандартну терапію  та несприят

ливий прогноз характернідля пацієнтів із мультисистемною ф ормою  ЛКГ та залученням органів ризику (печінки, селезінки, кісткового 

мозку).Ураження шкіри є класичною ознакоюЛКГ.

Мета —  описати складність і тривалість д іагностики ЛКГ з  мультисистемним ураженням у хлопчика віком 2 роки 2 місяці, інф ікованого 

поліомієлітом та коронавірусом.

Клінічний випадок. П ерш ікл ін ічн іп роя ви  ЛКГ у дитини дебютували із екзем атозно-себорейного  висипання на волосистій частині 

голови з  пош иренням на кінцівки, тулуб. Д итину лікували від токсикодермії, гем орагічного васкуліту за місцем проживання впродовж

6 міс. Хлопчик втратив 1,5 кг у м а с іт іл а  за 1 міс. На момент госпіталізації виявлено се б оре йн о-е кзем атозн івисипа ння  на ш к ір із  

геморагічним компонентом, троф ічно-запальн ізм іни  нігтів рук, ознаки б ілково-енергетично ї недостатності, стоматит, гінгівіт, гепа- 

тоспленомегалія, полісерозит, нецукровий діабет, остеол ітичн івогнищ а лобних кісток. За результатами аналізів: анемія, тром б о ц и 

топенія, гіпопротеїн- та гіпоальбумінемія, коагулогічнірозлади. У пацієнта спостерігалася поява нижнього млявого парапарезу, м 'я 

зова гіпотонія, дитина перестала утримувати голову, не могла сидіти. У хлопчика д іагностовано ряд інфекційних ускладнень, в т.ч. 

поліомієліт (дериват вакцинного поліовірусу типу 2 (VDPV2)), коронавірусну хворобу 19 (COVID-19). Д итина отримала цитостатичну 

терапію  LCH III з  позитивним клінічним ефектом.

Зважаючи на низьке охоплення дитячого населення в Україн іщ епленням и, за наявності паралічів або па р е з івуд іте й  слід обов'язково 

проводити лабораторне обстеження на наявність пол іов ірусіву фекаліях. М едичній спільноті слід пропагувати необхідність проведен

ня обов'язкових профілактичних щ епленьуд ітей .

Д ослідження виконано відповідно до принципів Гельсінської декларації. На проведення дослідж ень отримано інф ормовану згоду 

пацієнта.

Автори заявляють про відсутність конфлікту інтересів.
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Langerhans ce llh is tio cy tos is  (LCH) is an a b n o rm a lc lo na lp ro life ra tion  o f Langerhans cells. The prognosis varies depending on the form  of the 

disease and organ dam age. Any organs and system s can be involved in the  pa tho log ica lp rocess  in various com binations. A po or response 

to standard the rapy and an unfavorable prognosis are characteristic  of patients with a multisystem form  of LCH and involvement of organs 

at risk. Skin lesions are a classic sign of LCH.

Purpose — to describe the com plexity and duration of diagnosis of LCH with multisystem dam age in a boy aged 2 years and 2 months, infected 

with poliomyelitis and coronavirus.

Clinical case. The first c lin ica lm an ifesta tions of LCH in the child debuted with an eczem atous-seborrhe ic  rash on the scalp with spread to 

the limbs and trunk. The child was treated fo rto x ico d e rm a , hem orrhagic vasculitis at the place o f residence fo r 6 months. The boy lost 1.5 kg
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of body w eight in 1 month. A t the tim e of hospitalization, seborrhe ic-eczem atous rashes on the skin with a hem orrhagic com ponent, troph ic- 

inflam m atory changes in the nails of the hands, signs of p ro te in-energy deficiency, stom atitis, gingivitis, hepatosplenom egaly, polyserositis, 

diabetes insipidus, osteo lytic  foci of the fro n ta lb o n e s  were found. Results o f the tests: anemia, throm bocytopen ia , hypoprote inem ia and 

hypoalbum inem ia, coagulation disorders. The patient had the onset of lower flaccid paraparesis, muscle hypotonia. The boy was diagnosed 

with a num ber of infectious com plications, including poliom yelitis (a derivative of vaccine poliovirus type 2), COVID-19. The child received 

LCH-III cy to s ta tic th e ra p yw ith  a positive effect.

The research was carried out in accordance with the principles of the H els ink iD ecla ration. The inform ed consent of the patient was obtained 

fo r conducting the studies.

No con flic t o f interests was declared b y th e  authors.
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Вступ

Лангергансоклітинний гістіоцитоз 
(ЛКГ) — це рідкісне захворювання 
дитячого віку з почасти тривалою

і складною діагностикою з широким спектром 
клінічних проявів [2,13,16,19,24-26,30,31,35,43]. 
Місця ураження при ЛКГ дуже різноманітні, 
починаючи від односистемного захворювання 
шкіри [46,57] або кісток до мультисистемного 
захворювання, потенційно з ураженням органів 
ризику (печінка, селезінка та кістковий мозок), 
що підвищує ризик смертності [2,3,16,19,25,28]. 
Пацієнти з ЛКГ часто мають шкірні її ознаки, 
які іноді можуть нагадувати екзему або себо
рейний дерматит, причому найпоширенішим 
місцем ураження є шкірні зміни на волосистій 
частині голови [29,46,55]. ЛКГ може обмежу
ватися лише шкірою і зникнути спонтанно або 
за допомогою хіміотерапії. Саме дерматологічні 
ознаки в 53% хворих є проявом мультисистем
ного захворювання з потенційною загрозою 
життю [61]. Нерідко ЛКГ з обмеженим ура
женням шкіри може бути недіагностованим
і тривало лікуватися сімейним лікарем або дер
матологом [57]. При ЛКГ можливе ураження 
нервової системи [5,16,28,39,41,48,53,56,63,71]. 
Діти зі злоякісними новоутвореннями, у тому 
числі з ЛКГ, дуже сприйнятливі до інфекцій 
бактеріальних, грибкових і вірусних внаслідок 
порушення імунної системи, змін у природних 
бар’єрах організму, інтенсивної хіміотерапії 
та наявності центральних венозних катетерів
[10.12.15.40.47.60.62.65]. Онкологічні пацієн
ти також можуть інфікуватися коронавіру- 
сом 2 (8АКБ-СоУ-2). Це захворювання наразі 
залишається серйозною проблемою охорони 
здоров’я в усьому світі, починаючи з 2019 р.
[10.62.65]. Кілька років тому Україну охопила 
епідемія кору. Інфекція забрала життя в декіль
кох дітей із лейкемією [40]. Крім того, у нашій 
країні з’явилися випадки давно забутої хворо
би — поліомієліту. Через низьку імунізацію діти 
в Україні, на жаль, чутливі до вірусу поліомієліту.

У жовтні 2021 року на Рівненщині зафіксували 
перший випадок поліомієліту. За результатами 
досліджень у Регіональній референс-лабора- 
торії м. Гельсінкі, півторарічна дівчинка інфіку
валася дериватом вакцинного поліовірусу типу
2 (УБРУ2) [9]. Ще один випадок захворювання 
на поліомієліт на початку цього року зафіксова
но в Комунальному некомерційному підприєм
стві Львівської обласної ради «Західноукраїнсь
кий спеціалізований дитячий медичний центр» 
(КНП ЛОР «ЗУСДМЦ»). Хворою виявилася 
дитина з ендемічного регіону — Закарпатської 
області.

Мета дослідження — описати складність
1 тривалість діагностики ЛКГ з мультисис- 
темним ураженням у хлопчика віком 2 роки
2 місяці, інфікованого поліомієлітом та коро- 
навірусом.

Клінічний випадок

Хлопчик, віком 2 роки 2 місяці, госпіталі
зований до КНП л Ор  «ЗУСДМЦ» у груд
ні 2021 року зі скаргами матері на висипання 
та інтенсивний свербіж шкіри голови, тулуба 
та кінцівок. З анамнезу відомо, що в березні 
2021 року в загальному аналізі крові дити
ни виявлено зниження гемоглобіну до 65 г/л. 
Пацієнтові призначено феротерапію з пози
тивним ефектом. У квітні 2021 року хворів на 
ангіну та стоматит. Із початку травня 2021 ро
ку вперше з’явилися себорейні висипання во
лосистої частини голови (рис. 1 а, б), згодом 
у серпні 2021 року — на верхніх третинах 
верхніх кінцівок (рис. 2 а) і гіперемія долонь 
(рис. 2 б). У жовтні 2021 року дерматит по
ширився на тулуб. Збільшився в об’ємі живіт 
(рис. З а, б, в, г).

У листопаді 2021 року за місцем проживан
ня діагностовано алерготоксикодермію. Дру
гим конкурентним діагнозом був геморагіч
ний васкуліт. Під час стаціонарного лікування 
отримував реосорбілакт, рибоксин, трентал, 
дипіридамол, метипред, Ь-цет, гепарин, гепа- 
ринову мазь. Без поліпшення стану виписаний
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Рис. 1. Дебют лангергансоклітинного гістіоцитозу. Перші себорейні висипи (а, б) на волосистій частині голови (травень 2021 року)

Рис. 2 . Поступовий прогрес лангергансоклітинного гістіоцитозу на верхню третину верхніх кінцівок (а); гіперемія долонь (б) (серпень 2021 року)

Рис. З. П о ш и р є н н я  дepмaтитy (а, б, в, г) на тулуб; збільшення об ’ємуживота ( ж о в т є н ь  2021 року)

зі стаціонару. Впродовж місяця дитина втра
тила у масі тіла 1,5 кг. Самостійно звернулися 
до КНП ЛОР «ЗУСДМЦ» для обстеження та 
лікування.

Дослідження виконано відповідно до прин
ципів Гельсінської декларації. На проведення 
досліджень отримано інформовану згоду па
цієнта.

Анамнез життя: дитина від першої нор
мальної вагітності, маса тіла при народжен
ні — 3720 г. Розвивався добре, часто не хворів. 
Профілактичні щеплення — у пологовому 
будинку вакцинований проти туберкульозу 
(БЦЖ) і проти гепатиту В, інших щеплень не

отримав. Спадковий анамнез: не обтяжений. 
Стан на момент госпіталізації тяжкий за раху
нок проявів інтоксикаційного синдрому, інтен
сивного свербежу та неспокою, без підвищення 
температури тіла. На шкірі волосистої части
ни голови — ділянки себорейного дерматиту 
на гіперемованому тлі, на вушних раковинах — 
екскоріації, ознаки себорейно-екзематозно
го дерматиту з геморагічним компонентом 
(рис. 4 а, б, в, г).

Пальпаторно — дефект лобної кістки над 
верхнім краєм орбіти зліва до 3,0 см у діаметрі. 
На шкірі тулуба й кінцівок — виражена сухість 
із ділянками лущення, гіперпігментації та
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Рис. 4 . Шкipa вoлocиcтoï чacтини гoлoви з дiлянкaми ceбopeйнoгo дepмaтитy нa гiпepeмoвaнoмy тлі, нa вушних paкoвинax eкcкopiaцiï, oзнaки 
ceбopeйнo-eкзeмaтoзнoгo дepмaтитyз гeмopaгiчним кoмпoнeнтoм (a, б, в, г, д) нa мoмeнт гocпiтaлiзaцiï (гpyдeнь 2021 poкy)

екскоріації на тлі гіперемії. На пальцях рук — 
ознаки грибкового ураження, на долонях і сто
пах — лінійні тріщини з ділянками мокнуття, 
на кінцевих фалангах — потовщення жовтого 
кольору. Трофічно-запальні зміни нігтів обох 
рук (рис. 5 а, б, в, г, д). У зоні підгузка вираже
на гіперемія шкіри, яка поширюється на стегна і 
нижню частину живота (рис. 4 д).

Також на шкірі візуалізувалися поодинокі 
висипання геморагічного характеру. Підшкір
но-жирова клітковина розвинена недостатньо. 
Слизова оболонка ротової порожнини тотально 
гіперемована, з проявами афтозного стоматиту, 
гінгівіту. Периферичні лімфовузли не пальпу
валися. Дихання носом вільне. Над легенями — 
жорстке дихання, ослаблене в нижніх відді
лах легень. Тони серця приглушені, ритмічні, 
тахікардія. Живіт збільшений в об’ємі, здутий. 
Печінка — +З см із-під краю реберної дуги, 
селезінка — +4 см із-під краю реберної дуги. 
Сечовипускання вільне. Випорожнення — 
у нормі. Діурез: поліурія (до 2-З л за добу). Та
кож відзначено полідипсію — випивав за добу

до 2,5-З л рідини. Менінгеальні симптоми та 
вогнищева неврологічна симптоматика відсутні. 
Через дві доби доєдналася діарея. Аналіз калу 
на виявлення антигенів рота- та аденовірусів 
показав негативний результат, посів калу на 
патогенну кишкову флору не дав росту. Загаль
ний аналіз крові: еритроцити — 4,76*1012/л, 
гемоглобін — 10З г/л, лейкоцити — 6,81*109/л, 
лейкоцитарна формула: базофільні — 1%, еози
нофільні — 0%, паличкоядерні — 5%, сегменто- 
ядерні — З2%, лімфоцити — 47%, моноцити — 
15%, тромбоцити — 112х109/л, швидкість 
осідання еритроцитів — З4 мм/год. Загальний 
аналіз сечі: питома вага — 1002, колір солом’я
но-жовтий, прозора, слабо кисла, білка не вияв
лений, епітелій поодинокий, лейкоцити 4 -6 -8  
у полі зору (п/з), слиз зрідка, кристали окса
латів зрідка. Біохімічний аналіз крові: загальний 
білірубін — 1З,6мкмоль/л, аланінамінотрансфе- 
раза — 7,0 МО/л, аспартатамінотрансфераза -
9.0 МО/л, гаммаглутамінтранспептидаза —
240.0 МО/л, С-реактивний білок — <6,0 мг/л, 
гіпопротеїн- і гіпоальбумінемія: загальний

http://medexpert.com.ua


Рис. 5  (а, б, в, г, д ). Зміни на кистях і стопах: на пальцях рук ознаки грибкового ураження, на долонях і стопах —  лінійні тріщини з ділянками 
мокнуття, на кінцевих фалангах —  потовщення жовтого кольору, трофічно-запальні зміни нігтів обох рук

білок — 41,1 г/л, альбумін — 28,5 г/л, знижене 
значення сироваткового заліза — 4,3 мкмоль/л, 
лактатдегідрогеназа — 144,0 МО/л, ціанокоба- 
ламін (вітамін В12) — 224,0 нг/мл, 25(ОН)Б -
11,52 нг/мл, пряма проба Кумбса негативна. 
У коагулограмі — активований частковий тром- 
бопластиновий час — 28,4 с, протромбіновий 
час — 19,8 с, протромбіновий індекс — 64%, 
фібриноген — 7,38 г/л, етаноловий тест негатив
ний. Рентгенографія черепа у двох проєкціях: 
у нижніх відділах лобної кістки зліва, безпосе
редньо над верхнім краєм орбіти, візуалізується 
округлої форми остеолітична ділянка з чіткими 
дещо нерівними контурами, розміром 32x27 мм 
(рис. 6 а, б). Перифокально кісткова тканина не 
змінена. Ультразвукове дослідження виявило 
гепатоспленомегалію, асцит, випіт у плевраль
них синусах білатерально, сепарацію листків 
перикарда по задньому контуру.

Комп’ютерна томографія голови, грудної, 
черевної порожнини та порожнини малого таза 
виявила ознаки деструкції луски лобної кістки 
справа з кістковим дефектом (рис. 7 а, б, в), дріб
не остеолітичне вогнище лобної кістки справа, 
двобічний гідроторакс із реактивними змінами 
прилеглої паренхіми правої легені, спленоме-

галію, вогнище паренхіми селезінки, пахову 
лімфаденопатію, уретероектазію справа, асцит. 
Вірусологічне дослідження крові: герпесвірус 

тип) IgG — 290,56 МО/мл, герпесвірус 
(1 і 2 типу) IgM — не виявлені, герпесвірус 
3-й тип (Varicalla Zoster) IgG — 1,282, гер
песвірус 3-й тип (Varicalla Zoster) IgM ■
0,129, герпес вірус 6-й тип IgG — 1,493, 
кір IgG — 1,1 сумнівний, кір IgM — 0,2 негатив
ний, парвовірус В19 — IgG, білок VP1 + позитив
ний, білок VLP сумнівний, білок VP2 сумнівний, 
білок NS1 — негативний, парвовірус В19 - 
IgM, білок VP1 — негативний, білок VLP+ — 
позитивний, білок VP2 — негативний, білок 
NS1 — негативний; Treponema Pallidum Ig А, 
М, G — не виявлено, цитомегаловірус IgG —
111,86, цитомегаловірус IgM — не виявлено; 
HBV DNA (якісне визначення) — не виявлено, 
HCV DNA (якісне визначення) — не виявле
но; герпесвірус (1, 2, 3, 6-й типи) полімеразно- 
ланцюгова реакція (ПЛР) кров — не вияв
лено; вірус Епштейн-Барр, цитомегаловірус 
ПЛР кров — не виявлено; Епштейн-Барр 
IgG — EBNA — 58,189, COVID-19 IgG — 
8,9, COVID-19 IgM — 0,59; ВІЛ (СНІД) імуно- 
ферментний аналіз — негативний.
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Рис. 6. Рентгенографія черепа у  двох проекціях: у  нижніх відділах лобної кістки зліва (а), безпосередньо над верхнім краєм орбіти, візуалізується 
округлої форми остеолітична ділянка з чіткими дещо нерівними контурами (б)

Рис. 7. Комп’ютерна томографія голови: ознаки деструкції луски лобної кістки справа з кістковим дефектом (а, б, в); дрібне остеолітичне вогнище 
лобної кістки справа (в)

Ініціально дитина консультована низкою 
спеціалістів. Невролог: вогнищевої неврологіч
ної симптоматики на час огляду не виявлено. 
Офтальмолог: рухи очних яблук у повному 
об’ємі. Кон’юнктива очей бліда. Очне дно: ди
ски зорових нервів блідо-рожеві, межі чіткі, 
артеріоли звичайного калібру, венули дещо 
розширені, макулярні ділянки без особливо
стей. Оториноларинголог: двобічний гнійний 
середній і зовнішній отит. Атопічний дерматит 
шкіри слухових ходів. Рекомендовано: ціпро- 
фарм у ніс та вуха З-4 рази/добу, протягом 
7-10 діб. Ендокринолог: нецукровий діабет на 
ґрунті ЛКГ. Рекомендовано магнітно-резонанс
ну томографію (МРТ) головного мозку. Назаль
ний спрей Уропрес 1 раз на добу. Запідозрено 
мультисистемну форму ЛКГ. Проведено біопсію 
шкіри, нігтьової фаланги, аспіраційну та трепа- 
наційну біопсію кісткового мозку. Мієлограма 
в нормі.

За тяжкістю стану хворому до одержання 
результатів патогістологічного (ПГД) та імуно- 
гістохімічного дослідження (ІГХД) призначено

корегувальне стабілізуюче лікування без цито
статиків: преднізолон, антибактеріальну, проти
грибкову терапію, людський внутрішньовенний 
імуноглобулін — біовен 10% (0,4г/кг),інфузійну 
детоксикаційну терапію, корекцію анемії — вве
дення еритромаси, тромбоцитопенії — тромбо- 
концентрату, гіпопротеїн- та гіпоальбумінемії — 
введення свіжозамороженої плазми, розчину 
альбуміну 10%, преднізолону за протоколом 
ЬСН-ІІІ, профілактика пневмоцистної пнев
монії — бісептол, селективна деконтамінація 
кишечника — ніфуроксазид, місцеву терапію 
специфічного дерматиту, призначену дермато
логом. Під час лікування знижувалася маса тіла, 
тому налагоджено парентеральне харчування, 
посилена ентеральна підтримка збалансовани
ми сумішами.

Отримано медичний висновок патогісто- 
лога. Патогістологічна морфологія (епідерміс 
із гіперкератозом і папіломатозом; у дермі, пе
реважно в сосочковому шарі, визначаються фо
кальні лімфогістіоцитарні інфільтрати та гру
пи клітин із витягнутими («неправильними»)
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Рис. 8 . Епідерміс із гіперкератозом і папіломатозом. У дермі, переважно в сосочковому шарі, визначаються лімфогістіоцитарні інфільтрати та гру
пи клітин із витягнутими («неправильними») гіперхромними ядрами зі складками, значною еозинофільною цитоплазмою та нечіткими ядерцями. 
Гематоксилін-еозин. Збільшення х іо  (а, б, в); збільшення х40 (г, д)

Рис. 9 . Iмyнoгicтoxiмiчнe д о о п ід ж є н н я :  Cyclin D1 (Clone EP12, Dako) позитивна peaкцiя в пyxлинниx клiтинax. Збільшення х 10 (а); збільшення x4 Q (

Рис. 10. Імуногістохімічне дослідження: CD1a Ab-5 (Clone 010, Thermo scientific) позитивна реакція в пухлинних клітинах. Збільшення хЮ  (а, б); 
Збільшення х40 (в)

гіперхромними ядрами зі складками, значною 
еозинофільною цитоплазмою та нечіткими 
ядерцями; краї резекції, марковані «Mark-It» 
blue (Thermo scientific) — без ознак патологічно
го процесу) (рис. 8 а, б, в, г, д) та імунофенотип 
шкіри (позитивна реакція в пухлинних кліти
нах: Cyclin D1 (Clone ЕР12, Dako) (рис. 9 а, б), 
CDla Ab-5 (Clone 010, Thermo scientific) 
(рис. 10 а, б, в), CD68 (Clone Ab-4. Thermo

scientific) (рис. 11 а, б), S100 (Ab-1, Thermo 
scientific) (рис. 12 а, б), CD4 (Clone 4B12, 
Thermo scientific), Fascin (Clone 55K-2, 
Diagnostic Biosystems) (рис. 13 а, б); вогнище
во позитивна реакція в пухлинних клітинах: 
Monoclonal Antibody (cocktail of clones 2B11 & 
PD7/26, Master diagnostica); негативна реакція 
в пухлинних клітинах: CD 20 (Ab-1, Thermo 
scientific), CD21 (Clone 2G9, Master diagnostica),
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Рис. 11. Імуногістохімічне дослідження: CD68 (Clone Ab-4. Thermo scientific) позитивна реакція в пухлинних клітинах. Збільшення хЮ  (а); 
збільшення х40 (б)

____________________.___ ______________________ і ____^  ■ - Г ___  JL " J ___ і »  Ш - Д Г  -д*___ ________________________________ _________________________

Рис. 12. Імуногістохімічне дослідження: S100 (Ab-1, Thermo scientific) позитивна реакція в пухлинних клітинах. Збільшення хЮ  (а); збільшення
Х40 (б)

Рис. 13. Iмyнoгicтoxiмiчнe дocлiджeння: Fascin (Clone 55K-2, Diagnostic Biosystems) пoзитивнa peaкцiя в пухлинних клiтинax. Збільшення x i0  (a); 
з 6 іл ь ш є н н я  х 4 0  (б)

CD3 (ЕР41, Master Diagnostica); CD ЗО Ab-1 
(Clone Ber-H2. Thermo scientific) відповідає 
ЛКГ. Імуногістохімічних ознак ураження кіст
кового мозку ЛКГ не виявлено. ПГД та ІГХД 
нігтьової пластинки не підтвердили ураження 
ЛКГ. Отже, у дитини діагностовано ЛКГ, ди- 
семіновану форму з ураженням шкіри, кісток 
черепа, печінки, кісткового мозку з порушенням 
функції, селезінки, гіперпластичний гінгівіт, не- 
цукровий діабет.

Саме в добу отримання результатів ПГД
і ІГХД (14-та доба перебування у стаціонарі 
КНП ЛОР «ЗУСДМЦ») з’явився нижній па
рапарез, м’язова гіпотонія, дитина перестала

тримати голову, не могла сидіти. Проведено 
диференційну діагностику між специфічним 
ураженням центральної та периферичної не
рвової системи внаслідок прогресування ЛКГ і 
можливим поліомієлітом, оскільки дитина була 
з ендемічного регіону та не отримувала ще
плень від поліомієліту через переконання бать
ків. Консультація невролога: гострий млявий 
нижній парапарез. Рекомендовано провести 
аналіз калу на поліомієліт, електроміографію з 
верхніх і нижніх кінцівок, ехоенцефалографію, 
МРТ грудного і поперекового відділів хребта. 
Консультація інфекціоніста — дослідження 
ліквору на ентеровіруси. Взято зразки фекалій
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Рис. 14. Mагнiтнo-peзoнанcна тoмoгpaфiя гoлoви: пoтoвщeння, 
гeтepoгeннe нaкoпичeння кoнтpacтyлoбнoï кістки злiвa

Рис. 15. Maгнiтнo-peзoнaнcнa тoмoгpaфiя xpeбтa: пaтoлoгiчнe 
нaкoпичeння кoнтpacтyнepвoвими кopiнцями

на вірусологічне дослідження. МРТ головного 
мозку з внутрішньовенним контрастом: підви
щення інтенсивності МР-сигналу у FLAIR/ 
DWI, диплоє кісток мозкового черепа практич
но на всій протяжності. Мінімальні субдуральні 
гігроми на рівні лобних кісток (рис. 14). МРТ 
хребта з внутрішньовенним контрастом: нако
пичення контрасту корінцями кінського хвоста 
(рис. 15),імовірнозапальногоґенезу. Електроміо
графія: ознаки вираженої аксонально-демієліні- 
зуючої нейропатії, Ехоенцефалографія: 
М-ехо деструкторний, не зміщений ІІІ шлу
ночок 5 -7  мм, ехопульсації сповільнені, S=D. 
Бокові шлуночки погано візуалізуються. Аналіз 
ліквору: ліквор прозорий, білок О,О99 г/л, 
цитоз 1*1О6/л, цитоспін — лімфоцити, моно
цити, патологічного субстрату не виявлено. 
Серологічне дослідження ліквору не виявило 
РНК ентеровірусів. Повторна консультація ін
фекціоніста: РНК ентеровірусів у лікворі не 
виявлено. Клінічних і лабораторних ознак 
поліомієліту не виявлено.

Хлопчик розпочав хіміотерапію LCH ІІІ для 
групи високого ризику, введення вінбластину 
(за тиждень із моменту виникнення парезу). 
Неврологом призначено агвантар, нейромідин, 
АТФ-лонг. За 11 діб отримано результат віру
сологічного дослідження фекалій: 1-ша проба 
калу — фекалії: дві проби на культурах клітин, 
рекомендованих Всесвітньою організацією охо
рони здоров’я (ВООЗ) — позитивний результат 
R+L+R. Зразки відправлено на подальше до
слідження до ВООЗ. При вірусологічному до-

слідженні 2-ї проби на культурі клітин отрима
но негативний результат.

Під час лікування у відділенні гематології та 
інтенсивної хіміотерапії КНП ЛОР «ЗУСДМЦ» 
дитина неодноразово мала підвищену темпера
туру тіла до високофебрильних цифр. Викону
валися посіви крові на стерильність (виявля
лася бактеріемія St. haemolyticus, Acinetobacter 
lwoffii), кандидоз (Candida albicans) ротоглотки, 
вторинне інфікування шкірних змін і нігтів, 
з ефектом призначалася антибактерійна та 
протигрибкова терапія відповідно до чутли
вості. Через епідеміологічну ситуацію в Україні, 
зумовлену пандемією COVID-19, при кожному 
епізоді гіпертермії проводилися неодноразово 
Cito тести на антиген і ПЛР до SARS-CoV-2, 
які були негативними. Після 3-го введення він
бластину в протоколі індукції № 1 спостеріга
лася повторно гіпертермія. Клінічно спостері
галася позитивна динаміка перебігу основного 
ОГЗ: висипання на шкірі суттєво зменшилося, 
рани на долонях і стопах — у стадії загоювання, 
почав тримати голову, гепатолієнальний син
дром і нижній млявий парапарез утримувався. 
На підставі позитивного Cito тесту на антиген і 
ПЛР до SARS-CoV-2 діагностовано COVID-19. 
Пацієнтові введено людський внутрішньовен
но імуноглобулін — біовен 10% (0,4 г/кг) для 
корекції вторинного гіпоімунного стану. Саме 
в час діагностування COVID-19 отримано 
результати обстеження з Референс-лабораторії 
ВООЗ, які підтвердили позитивний результат 
на поліомієліт, виявлено дериват вакцинного
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поліовірусу типу 2 (УБРУ2). Слід зазначити, 
що перебіг коронавірусної інфекції в дитини 
з ЛКГ був нетяжким, ознак пневмонії не було, 
гіпертермія до фебрильних цифр протягом
2 діб. Однак позитивний результат ПЛР-тесту 
до 8АК8-СоУ-2 утримувався тривало. За 1 мі
сяць після отримання негативного результату 
ПЛР дослідження до 8АКБ-СоУ-2 дитина від
новила подальшу цитостатичну терапію за про
грамою ЬСН III для групи високого ризику з по
зитивним клінічним ефектом, без ускладнень. 
На час написання публікації дитина продовжує 
підтримувальну хіміотерапію. Клінічно прояви 
специфічного дерматиту повністю регресува
ли (рис. 16), нормалізувалися розміри печінки 
та селезінки, остеолітичні вогнища в кістках че
репа в стадії осифікації. У неврологічному ста
тусі: тримає голову, сидить, проте утримується 
нижній млявий парапарез, самостійно не хо
дить, не стоїть, інтелектуально розвивається 
добре.

Обговорення

Лангергансоклітинний гістіоцитоз — це 
рідкісне гетерогенне захворювання, морфоло
гічним і патофізіологічним субстратом яко
го є проліферуючі клітини Лангерганса. Крім 
цих клітин, інфільтрат у вогнищах ураження 
містить лімфоцити, еозинофіли, моноцити, 
макрофаги [2,13,16,19,24-26,30,31,43]. Хвороба 
зустрічається переважно в дітей і немовлят чо
ловічої статі [16,24]. Щорічна захворюваність 
становить 5 -9  випадків на 1 млн дитячого на
селення віком до 15 років [16,18,24]. При ЛКГ 
будь-який орган або система людського організ
му можуть бути задіяними в патологічному про
цесі [1,2,13,14,16,19,28,30,31]. Із найчастіших 
уражень при цій патології реєструються скелет
ні (80% випадків) [16,45,50,70], шкірні (33%) 
[29,46,55,57] і гіпофізу (25%) [36,56,63,71]. 
Іншими залученими органами є печінка, се
лезінка, кровотворна система та легені (по 15%), 
лімфатичні вузли (5-10% ) та центральна не
рвова система, не враховуючи гіпофіз, (2-4% ) 
[6,8,23,25,41]. Процес захворювання може ло
калізуватися в будь-якій кістці, але найчастіше 
це стосується кісток черепа, стегнових і плечо
вої кісток, а також хребта [16,45,50,70]. Зміни в 
ділянці очниці можуть призвести до екзофталь
му [5,68]. Розростання патологічного субстра
ту в кістках хребта може викликати компресію 
хребців, тим самим провокувати виражений

Рис. 16. Повна регресія дерматологічних проявів лангергансоклітин- 
ного гістіоцитозу в дитини на тлі підтримувальної хіміотерапії (жовтень 
2022 року)

біль, порушення ходи, патологічний перелом 
хребта [3,53]. Виявити вогнища остеолізу при 
ЛКГ дає змогу рентгенологічне дослідження 
кісткової системи, тому воно є обов’язковим 
за наявності всіх симптомів, що вказують на 
це. Найпоширенішими ураженнями є екзема- 
тозно-еритематозне висипання з геморагічним 
компонентом, маціерація та мокнуття в склад
ках шкіри. Односистемне ураження шкіри зу
стрічається в близько 5% осіб [16,29,46,55,57]. 
У лікуванні дітей зі шкірним висипанням екзе
матозного характеру дерматологи часто пропо
нують місцеві стероїди, але їхня ефективність 
не доведена при ЛКГ. У більшості пацієнтів 
ізольована шкірна форма ЛКГ верифікується 
часто із запізненням після невдалого лікування 
екземи місцевими стероїдами [29]. Схожа ситу
ація була в описаному нами випадку, оскільки 
впродовж 6 місяців пацієнта безуспішно лікува
ли від токсикоалергічного дерматиту, геморагіч
ного васкуліту. У багатьох дітей із ЛКГ першим 
симптомом є ураження шлунково-кишкового 
тракту, які можуть проявлятися дисфагією, ну
дотою та блюванням, ентероколітом [43]. При 
ураженні кісткового мозку та його дисфункції 
виявляють нейтропенію, анемію, тромбоцито
пенію [2,14,16,19]. У частини осіб можуть роз
винутися симптоми дихальної недостатності
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внаслідок інтрамедулярної інфільтрації легень, 
збільшення печінки з асцитом і збільшенням 
селезінки [6,8,19]. Не винятком при ЛКГ може 
бути й ураження нервової системи [5,23,41]. 
Можливим є розвиток нецукрового діабету 
при ЛКГ через ураження задньої частини гіпо
фіза. Частота нецукрового діабету коливається 
в широких межах від 5,0% до 50,0% [36,63,71]. 
Клінічний перебіг може видозмінюватися від 
самообмежувального захворювання до швидко 
прогресуючого, що може спричинити смерть. 
У 30-40% пацієнтів розвиваються стійкі неспри
ятливі наслідки. В осіб віком до 1 року перебіг 
ЛКГ агресивний, зі швидкою дисемінацією, 
з ураженням багатьох органів та їхньою дис
функцією з украй несприятливим прогнозом 
[25]. На додаток до клінічних і рентгенологічних 
ознак, діагностика ЛКГ завжди повинна базува
тися на гістологічному та імуногістохімічному 
дослідженнях тканини ураження, яку слід за
брати з найбільш легкодоступного, але репре
зентативного ураження. Для клітин Лангерган- 
са характерні імуногістохімічні характеристики, 
які включають визначення поверхневих СБ1а, 
Б100, Сусііп Б1, СБ68 [1,18,26,31].

Варіанти лікування відрізняються залежно 
від ступеня захворювання та тяжкості на мо
мент діагностики. Відсутність повних знань про 
патогенез захворювання унеможливлює прове
дення ефективного та раціонального терапев
тичного методу. Проте деякі загальні принципи 
можна встановити з клінічних спостережень. 
Відомо, що пацієнти з ураженням одного орга
на (частіше це кістка, шкіра) мають сприятли
вий прогноз із хорошими шансами на тривалу 
ремісію. За наявності одного кісткового вогни
ща в частини осіб ефективним може бути лише 
хірургічне лікування [20]. Для лікування муль- 
тисистемного ЛКГ використовується системна 
хіміотерапія, а в окремих випадках — низькі 
дози променевої терапії для окремих вогнищ 
захворювання. У лікуванні дітей з нецукровим 
діабетом необхідна замісна терапія вазопреси
ном [36,56].

Адекватне підтримувальне та супровідне 
лікування хворих на онкогематологічні захво
рювання (ОГЗ), у тому числі на ЛКГ, є дуже 
важливим терапевтичним елементом, оскільки 
в пацієнтів часто розвиваються вторинні ін
фекції. Схильність осіб з ОГЗ до різноманітних 
інфекційних ускладнень є добре відомим фак
том. Причиною є як зниження імунітету вна

слідок основного захворювання, зміни у при
родних бар’єрах організму, так і застосування 
імуносупресивної цитостатичної та радіотера
пії, наявність центральних венозних катетерів, 
наявність «вхідних воріт» через вторинне ін
фікування шкіри і слизових оболонок. Бак
теріальні, грибкові й вірусні інфекції в пацієнтів 
зі злоякісними гематологічними та онкологічни
ми розладами, реципієнтів після транспланта
ції гемопоетичних стовбурових клітин (ТГСК) 
є серйозними, можуть співіснувати та бути не
безпечними ускладненнями для життя [12,60]. 
Починаючи з 1988 р. вдалося на 99% приборка
ти поширення небезпечного захворювання — 
поліомієліту. Вірус є ендемічним для Пакистану 
та Афганістану. Для України тема профілактики 
поліомієліту є актуальною, оскільки наша краї
на досі залишається в переліку 17 країн світу, 
де існує ризик спалаху поліомієліту через низь
кий рівень охоплення щепленнями. Поліомієліт 
зазвичай уражує дітей віком до 5 років. Однак 
він може паралізувати або навіть забрати життя 
дитини будь-якого віку, якщо вона не пройшла 
повний курс вакцинації. Ліків від поліомієліту 
не існує, однак його можна попередити за допо
могою імунізації. Також є описані випадки ура
ження периферичної нервової системи у хворих 
на ЛКГ [17,39,48,54]. При клінічному розборі 
ми взяли до уваги відсутність щеплень про
ти поліомієліту та місце проживання пацієн
та. Прийнято рішення виключити поліомієліт. 
Поліомієліт — це високо контагіозне інфекцій
не захворювання, інкубаційний період якого 
може тривати аж до 35 діб.

Прояви хвороби можуть бути різними. 
Безсимптомний перебіг (у понад 70% хворих) 
робить її особливо небезпечною. Упродовж 
кількох діб можливі грипоподібні симптоми 
(один або кілька з них) — лихоманка, головний 
біль, біль у животі й горлі, нудота і блювання. За 
такої форми хвороби, яка виникає у 25% випад
ків, вірус поширюється найактивніше, залиша
ючись непомітним через схожість із симптомами 
грипу. У пацієнтів також можливі сильний біль 
в уражених м’язах і рухові розлади аж до повно
го паралічу, який може розвинутися за кілька 
годин. Параліч може вразити ноги, руки, плечі, 
груди, живіт, обличчя. Ураження дихальних 
м’язів часто призводить до смерті. У разі оду
жання після поліомієліту функція вражених 
хворобою нервів і м’язів не відновлюється. 
Нечасто при ураженні поліовірусом централь
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ної нервової системи симптомом буває менін
гіт. Близько 5% хворих помирають, переважно 
через порушення дихання при паралічі ди
хальної мускулатури. В 1 з 200 хворих роз
виваються деформації хребта і кінцівок, 
що стає причиною інвалідності. Інші небезпеч
ні ускладнення поліомієліту — це пневмонія, 
міокардит, тяжкі шлунково-кишкові розлади 
з кровотечею, перфорацією, виразками, кишко
вою непрохідністю [27,49].

Враховуючи останню пандемію СОУГО-19, 
пацієнти з ОГЗ можуть інфікуватися коро- 
навірусом 2 (8АК8-СоУ-2). Це захворювання 
наразі залишається серйозною проблемою охо
рони здоров’я в усьому світі, починаючи з 2019 р. 
У грудні 2019 р. у місті Ухань провінції Хубей 
Центрального Китаю в місцевих жителів поча
ли реєструвати перші випадки пневмонії неві
домого походження. Спалах хвороби був викли
каний новим коронавірусом 2019 пСоУ [51,66].
11 березня 2020 року ВООЗ оголосила БАКБ- 
СоУ-2/СОУГО-19 пандемією [66]. Відтоді 
5АК8-СоУ-2/СОУГО-19 поширився по всьо
му світу, спричинивши мільйони смертей [11]. 
Клініка звичайної коронавірусної інфекції не
специфічна. Вона подібна до такої при захворю
ваннях, викликаних респіраторно-синцитіаль- 
ним вірусом, вірусами парагрипу, риновірусами 
тощо. Можливі біль у горлі під час ковтання, 
чхання, загальне нездужання, головний біль, то
бто симптоми, характерні й для інших гострих 
респіраторних вірусних інфекцій. Вірус також 
є причиною риніту, синуситів, фарингіту, спри
чиняє ураження не тільки верхніх, але й нижніх 
відділів дихальних шляхів, що проявляється 
кашлем, болем у грудній клітці при диханні, сви
стячими хрипами, задишкою. Окрім того, майже 
у 25% випадків кашель свідчить про поширення 
запального процесу в нижні відділи дихальних 
шляхів. Описано випадки спалаху коронавірус
ної інфекції з проявами ураження лише трав
ного тракту за типом гострого гастроентериту. 
Пацієнти, у яких діагностовано ОГЗ і/або які 
перенесли ТГСК також значно постраждали під 
час пандемії від СОУГО-19 із початковим різким 
рівнем смертності [37,38,52]. Хоча порівняно з 
дорослими, у дітей симптоми хвороби проявля
ються легше, а у частини з них хвороба перебі
гає безсимптомно. Для більшості дітей, хворих 
на ОГЗ, інфекція 8АКБ-СоУ-2 не призводить 
до тяжкого, небезпечного для життя перебігу, 
але може бути причиною вимушеної тривалої

перерви в протокольній хіміотерапії [62]. Опи
саний нами пацієнт перехворів на COVID-19 
у легкій формі з гіпертермією протягом 2 діб і 
без ознак пневмонії, але з тривалою віремією 
впродовж одного місяця. Тривале вірусоносій- 
ство SARS-CoV-2 є частим проявом COVID-19 
у пацієнтів з ОГЗ [4]. Цитостатична терапія 
через віремію SARS-CoV-2 нами була відтер- 
мінована. Ми очікували негативного результа
ту ПЛР тесту на SARS-CoV-2. На сьогодні до
ступні чіткі рекомендації щодо ведення хворих 
з ОГЗ, розроблені European Conference on 
Infections in Leukaemia. Вчені вважають, 
що в лікуванні пацієнтів з активними ОГЗ 
і безсимптомною інфекцією SARS-CoV-2 від
кладати хіміотерапію не є доцільним, але рі
шення має зважити індивідуальні ризики та 
переваги, враховуючи тип основного захво
рювання, тип хіміотерапії або біологічних 
агентів, які необхідно ввести, інтенсивність 
лікування та очікуваний профіль токсичності 
лікування [33,34,59]. З іншого боку, лікування 
нехіміотерапевтичними цільовими таргетними 
препаратами не слід припиняти навіть у па
цієнтів із COVID-19 [7,21]. Відкладати клітин
ну терапію, таку як ТГСК або Т-клітинна тера
пія рецептором химерного антигена (Chimeric 
antigen receptor (CAR) T-cell therapy (CAR-T)), 
рекомендують у разі інфекції SARS-CoV-2, а 
також за стійкого позитивного результату піс
ля епізоду COVID-19, оскільки всі ці стани 
показують високу схильність до прогресуван
ня інфекції дихальних шляхів і, своєю чергою, 
підвищують смертність [37,38,59,67]. Врахо
вуючи, що тривале виділення вірусу спостері
галося в пацієнтів з ОГЗ після COVID-19 [4], 
рекомендують отримати негативний результат 
на SARS-CoV-2 у мазку з носоглотки перед про
довженням лікування і/або під час звернення 
до денного стаціонару чи лікарні, щоб уникну
ти внутрішніх лікарняних інфекцій. Крім того, 
під час піку пандемії доцільно переглянути план 
терапії ОГЗ, щоб зменшити кількість візитів 
до лікарні [64], використовуючи такі підходи, 
як телемедицина або застосування еритропо- 
етину, щоб зменшити випадки переливання 
крові в деяких пацієнтів [58]. За результатами 
A.W. Zhang (2022), інтенсивне використан
ня гранулоцитарних факторів росту (G-CSF) 
для скорочення нейтропенії у хворих з ОГЗ 
не рекомендується через ризик найгіршого 
результату при COVID-19 [69].
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Висновки

Ураження шкіри при ЛКГ можуть бути по
милково діагностовані як інші поширені дитячі 
дерматози. У разі відсутності терапевтичного 
ефекту екзематозно-себорейних висипань на 
шкірі в дітей впродовж мінімум одного місяця 
слід проводити біопсію шкіри, аби не пропустити 
ЛКГ чи інше неопластичне захворювання. Ком
плексна оцінка стадії ЛКГ є важливим елемен
том діагностики. Ми сподіваємося, що описаний 
клінічний випадок допоможе практикуючим 
лікарям діагностувати ЛКГ на ранніх стадіях 
захворювання та ефективно надавати фахову 
медичну допомогу цим пацієнтами. В осіб із 
ЛКГ унаслідок виникнення вторинного іму- 
нодефіцитного стану зростає частота розвитку 
комбінованих бактеріальних, грибкових і вірус
них інфекцій. Через схожість клінічного перебі
гу ОГЗ з ураженням нервової системи класичні 
симптоми поліомієліту можуть бути причиною 
діагностичних помилок. Зважаючи на низьке 
охоплення дитячого населення щепленнями в
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