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Резюме.

Мета роботи –  огляд сучасних вітчизняних і зарубіжних публікацій останніх років з питань патогенезу, клінічних проявів, діагнос-
тики та лікування шкірного червоного вовчака (ЧВ).

Матеріали та методи. Проаналізовано з використанням ключових слів «шкірний червоний вовчак», «патогенез», «класифіка-
ція», «діагноз», «лікування», «клінічні настанови» та їх аналогів англійською мовою наукову літературу з баз даних Національної 
бібліотеки України ім. В. І. Вернадського, PubMed, Web of Science та Scopus.

Результати та обговорення. Розглянуто питання щодо патогенезу захворювання, класифікацій шкірного ЧВ (ШЧВ). Підкреслено 
клінічну гетерогенність шкірних форм захворювання (гострий ШЧВ, підгострий ШЧВ, хронічний ШЧВ, інтермітуючий ШЧВ). 
Наведено характерні шкірні прояви, гістологічні та серологічні особливості усіх підтипів ШЧВ. Показано, що діагностика грунту-
ється на характерній клінічній картині, визначенні ступеня тяжкості за CLASI (Cutaneous Lupus Disease Area and Severity Index), 
результатах імунологічного і патоморфологічного аналізів. Наведено принципи терапії підтипів ШЧВ (фотозахист, місцеве ліку-
вання кортикостероїдами, системне лікування протималярійними засобами). Розглянуто лікування рефрактерних форм ШЧВ. 
Наведено принципи терапії підтипів ШЧВ –  фотозахист, місцеве лікування кортикостероїдами та інгібіторами кальциневрину, 
системне лікування протималярійними засобами, неспецифічними імуносупресивними або імуномодулюючими препаратами 
згідно клінічних настанов.

Висновки. Важливо кожен підтип ШЧВ слід розглядати окремо, враховуючи їх варіабельність клінічної картини, прогноз захво-
рювання та відповідь на лікування. Знання щодо патогенезу ШЧВ суттєво поглибились, що сприяло удосконаленню застосу-
вання традиційних і розроці нових засобів терапії.
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Вступ
Червоний вовчак (ЧВ) є мультифакторним автоі-

мунним запальним захворюванням сполучної тканини, 
представленим різними проявами –  від доброякісних 
(шкірних) варіантів до тяжких системних (мультиор-
ганних) порушень [12, 30]. Між клінічними варіантами 
є патогенетична близькість (у 2–7% випадків можлива 
трансформація шкірного в системний ЧВ).

Ураження шкіри –  одна з найважливіших з діа-
гностичної точки зору ознак ЧВ, визначається у біль-
шості хворих. У 23–28% випадків шкірний синдром 
є першим проявом захворювання, у 50–60% пацієн-
тів розвивається на різних етапах її перебігу [1, 14]. 
Хронічний шкірний ЧВ (ШЧВ) уражає шкіру і сли-
зові оболонки, зрідка –  внутрішні органи. ШЧВ може 
проявлятися кількома підтипами (29% пацієнтів мали 
два підтипи, 3% –  три підтипи) або змінювати їх про-
тягом хвороби.

Дискоїдний ЧВ є найпоширенішою формою (80%), 
рідше визначається підгострий ШЧВ (15%) і менше 5% 
становлять більш рідкісні типи ШЧВ, такі як ЧВ гли-
бокий і ЧВ за типом обмороження. У структурі дер-
матологічної захворюваності хронічний ШЧВ займає 

0,25–1%. Жінки хворіють на дискоїдний і підгострий 
ШЧВ втричі частіше, ніж чоловіки [11].

Патогенез
Патогенез ШЧВ є багатофакторним, спадкова схиль-

ність має важливе значення [7, 12, 30]. Доказом ролі ге-
нетичних факторів є вищий рівень захворюваності се-
ред родичів пацієнта. Хвороба часто з’являється у сім’ях 
з генетично обумовленим дефіцитом окремих компо-
нентів системи комплементу (С2, С4), NK-клітин, по-
рушенням кліренсу імунних комплексів, збільшенням 
частоти HLA-A11, B8, B35, DR2, DR3, особливо А1В8.

Суттєве значення мають гормональні розлади, 
підтвер дженням є переважне ураження жінок ЧВ. У ді-
вчаток-підлітків початок захворювання часто асоцію-
ється з настанням менархе, активність процесу поси-
люється під час вагітності, після пологів [21]. Відомо, 
що статеві гормони, а саме естроген, прогестерон і тесто-
стерон, впливають на імунні реакції та аутоімунітет. 
Статеві гормони також впливають на шляхи Toll-
подібних рецепторів, а передача сигналів рецепторів 
естрогену бере участь в активації і толерантності імун-
них клітин.
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Факторами, що провокують розвиток різних форм 
ЧВ, є травма, уведення сироваток, радіоактивних ізо-
топів, рентгенівське опромінення, важкі метали, хі-
мічні речовини –  діоксини, поліциклічні ароматичні 
вуглеводні [18]. Куріння асоційоване з ризиком роз-
витку шкірних форм ЧВ і тяжчим перебігом захворю-
вання [14]. Існують непрямі підтвер дження етіологіч-
ної («тригерної») ролі бактеріальної, вірусної інфекції 
(кору, краснухи, цитомегаловірусу, вірусу Епштейн-
Барр, грипу) переважно при системному ЧВ. Близько 
1/3 всіх випадків підгострого ШЧВ, рідше хронічного 
ШЧВ індуковано прийомом медикаментів –  антигі-
пертензивних (гідралазин, каптоприл), антиаритміч-
них (прокаїнамід, хінідин) і протигрибкових засобів 
(тербінафін), антибіотиків (міноциклін, ізоніазид), ін-
гібіторів протонної помпи (омез), хіміотерапевтичних 
(доксорубіцин, таксани, 5-фторурацил, бортезоміб) і бі-
ологічних препаратів (етанерсепт, інфліксимаб, адалі-
мумаб) [16, 23].

Важливе значення як провідний тригер у розвитку 
хронічного ШЧВ має ультрафіолетове опромінення [8], 
що змінює антигенність ДНК, підвищує експресію біл-
ків, асоційованих з процесами апоптозу (p53, Fas та Fas-
ліганда, TRAIL) і стимулює загибель кератиноцитів, 
призводить до експресії внутрішньоклітинних автоан-
тигенів (Ro/SSA) на поверхні клітин, сприяє утворенню 
автоантитіл і розвитку автоімунних реакцій, спричиняє 
дисрегуляцію Т-лімфоцитів, дендритних клітин, пору-
шення продукції цитокінів.

При ЧВ встановлена надлишкова продукція інтер-
феронів (ІФН) I типу, які через стимуляцію Тh1-
клітин впливають на активність Т- і В-лімфоцитів [7]. 
Кератиноцити продукують ІФН κ і ІФН λ (ІФН типу 
I та III), які шляхом аутокринної секреції додатково 
індукують синтез кератиноцитами прозапальних ци-
токінів, включаючи інтерлейкін (ІЛ)-6, та хемокіни 
(CXCL9, CXCL10 та CXCL11). Відповідь на ІФН, 
крім інших, опосередковується через трансдуктор сиг-
налу Янус-кінази (JAK) і сигналізацію активатора тран-
скрипції (STAT) [19]. Хемокіни взаємодіють з цито-
токсичними Т-клітинами через CXCR3-зв’язування, 
також сприяючи загибелі кератиноцитів. При хроніч-
ному шкірному ЧВ відзначається послаблення супре-
сорного впливу регуляторних клітин на CD4+ і CD8+ 
Т-лімфоцити. При імуногістохімічному дослі дженні 
шкіри пацієнтів з хронічним шкірним ЧВ виявлені 
Th17-клітини, які продукують ІЛ-17, ІЛ-21 та ІЛ-22 
і обумовлюють/посилюють розвиток у тканині автоі-
мунного запального процесу. При ЧВ у крові та шкірі 
хворих виявляють високі концентрації активних спо-
лук кисню та азоту, які, взаємодіючи з білками клітин, 
можуть призводити до їх аномальних посттрансляцій-
них модифікацій, перетворюючи в мішені для імунної 
системи. Зниження активності процесу апоптозу при-
зводить до накопичення фрагментів клітин, які пред-
ставляють автоантигени, і появи ефекторних лімфоци-
тів, агресивних до власних тканин, що створює основу 
для розвитку автоімунного запалення у зв’язку із втра-
тою імунної толерантності.

Проте лише у сприйнятливих осіб розвиваються 
прояви захворювання, що значною мірою залежить 
від генетики, епігенетики та інших показників, таких 
як гормони, мікробіом шкіри та кишечника [21, 25]. 
Протягом останніх років з’явилися докази того, що, 

окрім аутореактивних Т-клітин і плазмоцитоїдних ден-
дритних клітин, В-клітини відіграють важливу роль 
в організації запальної відповіді шляхом вироблення 
автоантитіл проти ядерних компонентів та їх складної 
взаємодії з Т-клітинами. Основну роль грають анти-
тіла до ДНК (імунні комплекси відкладаються в субен-
дотеліальному шарі базальних мембран судин органів 
і тканин), спричиняють запальну реакцію, активацію 
комплементу, міграцію нейтрофілів, синтез біологічно 
активних речовин і в кінцевому підсумку ушко дження 
тканин.

Класифікація
На підставі клінічних особливостей, гістологічних 

змін та відхилень показників крові визначають декілька 
підтипів шкірного ЧВ, пов’язаних як із шкірною (ло-
калізованою), так і системною формою. Взаємозв’язки 
між різними підтипами ЧВ показано на рис. 1.

Класифікація ШЧВ є складною і заплутаною, запро-
понована у 1979 році американськими дерматологами 
J. Gilliam, R. Sontheimer на підставі гістопатологічних 
змін, яка отримала на той час широке визнання [10]. 
Ураження шкіри поділено на LE-специфічні (табл. 1) 
і LE-неспецифічні прояви. Специфічні для ЧВ шкірні 
прояви охоплюють різні субтипи: гострий ШЧВ, 

Таблиця 1. LE-специфічні шкірні прояви 
(модифікована версія Gilliam’s класифікації)

Гострий шкірний червоний вовчак (ГШЧВ) (15%)
•	 Локалізований	ГШЧВ	(малярний	висип,	висип	у	вигляді	

«метелика»	(90–95%)
•	 Генералізований	ГШЧВ	(морбіліформний	висип)	(5–10%)
•	 ГШЧВ,	що	нагадує	токсичний	епідермальний	некроліз	(дуже	

рідко)

Підгострий шкірний червоний вовчак (ПШЧВ) (8%)
•	 Анулярний	(кільцеподібний)	ПШЧВ	(42%)
•	 Папулосквамозний/псоріазоподібний	ПШЧВ	(39%)
•	 Везикулобульозний	анулярний	ПШЧВ
•	 ПШЧВ,	що	нагадує	токсичний	епідермальний	некроліз	(дуже	

рідко)

Хронічний шкірний ЧВ (ХШЧВ) (73%)
•	 Дискоїдний	ЧВ	(80–85%)	–		локалізований	(70%)	

і	генералізований	(30%)
•	 Гіпертрофічний/верукозний	ЧВ
•	 ЧВ	глибокий/панікуліт
•	 ЧВ	пухлиноподібний/папуломуцинозний
•	 ЧВ	слизових	оболонок	(рота,	носа,	кон’юнктиви,	геніталій)
•	 ЧВ	за	типом	обмороження
•	 Ліхеноїдний	ЧВ:	нагадує	плоский	лишай	(синдром	перекриття)

Модифіковано з J. Gilliam, R. Sontheimer [10]

Схема. Зображення підтипів ШЧВ та їх відносин з системним ЧВ (СЧВ): 
гострий шкірний ЧВ (ГШЧВ), дискоїдний ЧВ (ДЧВ), підгострий шкірний 

ЧВ (ПШЧВ), хронічний шкірний ЧВ (ХШЧВ).

Модифіковано з Walling H. W., Richard D. Sontheimer R. D. [29]

СЧВ

ГШЧВ

ПШЧВ

Класичний 
ДЧВ

ХШЧВ
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підгострий ШЧВ, хронічний ШЧВ. LE-неспецифічні 
шкірні прояви можуть бути присутніми й при інших 
захворюваннях, містять судинні зміни шкіри, такі 
як навколонігтьова телеангіектазія, ліведо ретикулярне, 
тромбофлебіт, феномен Рейно та васкулопатія, каль-
циноз шкіри, нерубцева алопеція, мультиформна ери-
тема та ін. [1, 20]. LE-неспецифічні шкірні прояви при-
сутні у 43% хворих, LE-специфічні –  у 23% пацієнтів 
з системним ЧВ [11].

У 2004 році удосконалено цю класифікацію з метою 
забезпечення нових підходів до різних проявів ШЧВ 
(табл. 2) [5]. Згідно «Дюсельдорфської класифікації» 
ШЧВ поділяється на чотири різні категорії: крім го-
строго ШЧВ, підгострого ШЧВ, хронічного ШЧВ, є 
інтермітуючий ШЧВ (пухлиноподібний, lupus erythe-
matosus tumidus). Диференціація між цими підтипами 
базується на клінічних особливостях і середній трива-
лості уражень шкіри, можуть враховуватися і гістоло-
гічні зміни біоптатів шкіри та відхилення лаборатор-
них показників, дерматоскопічних ознак [12, 23, 31]. 
Крім того, для підтвер дження діагнозу в окремих випад-
ках застосовуються пряма імунофлюоресценція та фо-
топровокація.

При гострому ШЧВ імовірність розвитку системного 
ЧВ становить до 90%, підгострому ШЧВ –  25–30%, дис-
емінованій формі дискоїдного ЧВ –  близько 20%, ло-
калізованій формі дискоїдного ЧВ –  не більше 5% [25].

У 2004 р. засноване Європейське товариство з ви-
вчення ШЧВ для подальшої характеристики різнома-
нітних підтипів хвороби. У 2013 р. проведено 3-ю між-
народну нараду з метою розробки єдиного визначення 
ШЧВ, а також консенсусу щодо критеріїв діагностики 
та класифікації.

Клінічні прояви
Гострий ШЧВ часто є проявом системного ЧВ, 

який маніфестує ураженням шкіри у переважній біль-
шості випадків зазвичай після тривалого перебування 
на сонці. Може виникати до появи мультисистемного 
захворювання за тижні або місяці. Активність шкір-
них проявів має тенденцію до загострень паралельно 
системним проявам хвороби. 95% пацієнтів з гострим 
ШЧВ мають позитивні антинуклеарні антитіла.

Локалізована форма гострого ШЧВ характеризу-
ється розвитком на шкірі обличчя у зоні вилиць, щік 
і носа симетричних еритематозних висипів з набряком 
чи без такого, можуть поширюватися на шкіру лоба, 
підборіддя, вільного краю вушної раковини. Важливе 
діагностичне значення має наявність вовчакового 

«метелика» в середній зоні обличчя. У 30–70% хворих 
локалізується на щоках і спинці носа, може бути чо-
тирьох типів: судинна («васкулітна» еритема); відцен-
трова еритема Бієта; дискоїдна форма; «стійка бешиха 
Капоші». Елементи висипу зазвичай існують кілька 
днів чи тижнів, регресують, залишаючи слабко гіпер-
пігментні плями.

Генералізована форма містить морбіліформні або ек-
зантематозні висипи (рис. 1), виявляються, як правило, 
на відкритих ділянках шкіри: на обличчі, в області верх-
ньої третини грудей і спини (зона декольте), на роз-
гинальних поверхнях рук, над ліктьовими, колінними 
суглобами. Можливе ураження червоної облямівки 
губ, слизової оболонки порожнини рота, твердого під-
небіння, носа з утворенням ерозій та виразок. У поо-
диноких випадках (0,5–1%) клінічна картина гострого 
ШЧВ імітує схожість з токсичним епідермальним не-
кролізом, який проявляється великими ділянками ери-
теми та оголеної шкіри внаслідок бульозного ураження.

Висипи при гострому ШЧВ зазвичай зникають без 
атрофії шкіри, однак післязапальна гіперпігментація 
чи гіпопігментація можуть зберігатися довго після ак-
тивного запалення, найбільш помітна у темношкірих 
пацієнтів.

Підгострий ШЧВ розглядається як окрема підгрупа 
з 1979 року, має перехідну клінічну картину між го-
стрим і хронічним ШЧВ, може перетинатися з іншими 
аутоімунними розладами (Sjögren’s синдром, ревматоїд-
ний артрит, Hashimoto’s тиреоїдит). Найчастіше розви-
вається у жінок молодого та середнього віку. Більшість 
пацієнтів характеризуються високою світлочутливістю, 
ураженнями на ділянках, які піддаються впливу сонця: 
шия, груди, верхня частина спини, плечі, тильна по-
верхня кистей, разом з тим обличчя залучається рідко. 
Спочатку з’являються симетричні еритематозні макули 
або папули, які перетворюються на папулосквамозні 
(псоріазоподібні) або кільцеподібні бляшки. Ураження 
при підгострому ШЧВ зберігаються довше, ніж висипи 
при гострому ШЧВ. Висипи можуть регресувати пост-
запальною гіпер-/гіпопігментацією без рубців або фор-
мувати поверхневу рубцеву атрофію.

Підгострий ШЧВ у 60–80% хворих асоціюється з по-
зитивними анти-Ro/SSA антитілами та антинуклеар-
ними антитілами, рідше –  анти-La/SSB антитілами. 
Пацієнти з лікарсько-індукованим підгострим ШЧВ 
зазвичай мають старший вік початку захворювання, 
інші імунологічні відхилення.

Хронічний ШЧВ містить три форми захворювання: 
дискоїдний ЧВ, ЧВ глибокий/вовчаковий панікуліт 

Таблиця 2. Підтипи шкірного червоного вовчака

Гострий шкірний червоний вовчак (ГШЧВ)
•	 Локалізована	форма
•	 Генералізована	форма

Підгострий шкірний червоний вовчак (ПШЧВ)
•	 Анулярна	(кільцеподібна)	форма
•	 Папулосквамозна	форма

Хронічний шкірний червоний вовчак (ХШЧВ)
•	 Дискоїдний	червоний	вовчак
•	 Локалізована	форма
•	 Дисемінована	форма
•	 Червоний	вовчак	глибокий	(вовчаковий	панікуліт)
•	 Червоний	вовчак	за	типом	обмороження	(озноблення)

Інтермітуючий шкірний червоний вовчак
•	 Червоний	вовчак	пухлиноподібний

Модифіковано з Kuhn A., Landmann A [15]

Рис. 1. Гострий шкірний ЧВ (генералізована форма)
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і ЧВ за типом обмороження (сhilblain lupus erythema-
tosus). Хронічний ШЧВ, що уражає видимі ділянки 
шкіри, спричиняє значний психосоціальний вплив 
на пацієнтів, а також втрату професійної працездатно-
сті. У 50% пацієнтів з дискоїдним ЧВ визначено низькі 
титри антинуклеарних антитіл.

Дискоїдний ЧВ виникає як локалізована форма (80%) 
з ураженням обличчя (ніс, щоки) (рис. 2), вушних ра-
ковин і шкіри голови або як дисемінована форма ЧВ 
(20%) з ураженнями шкіри вище і нижче шиї (рис. 3). 
Першою ознакою дискоїдного ЧВ є невелика рожева 
або червона, злегка набрякла округла пляма з чіткими 
межами, що поступово збільшується, надалі вогнище 
набуває вигляду округлої злегка ущільненої бляшки 
яскраво-червоного кольору з маленькими асбестопо-
дібними лусочками, на нижній поверхні є шипоподібні 
виступи, занурені у фолікулярні вустя (фолікуляр-
ний гіперкератоз), при пошкрябуванні лусочок вини-
кає болючість. В заключній, атрофічній стадії у центрі 
формується гладкий білий атрофічний рубец, далі ви-
значається зона гіперкератозу та інфільтрації, ззовні –  
вузький вінчик гіперемії.

Дисемінована форма дискоїдного ЧВ супрово-
джується у частини хворих ураженням слизової обо-
лонки рота (щоки), носа, кон’юнктиви, статевих орга-
нів, загальними симптомами та змінами лабораторних 
показників (субфебрилітет, артралгії, анемія, лейко-
пенія, прискорена ШОЕ та ін.). Трансформація хро-
нічного ШЧВ у системну форму можлива внаслідок 
фізичної травми, надмірної сонячної інсоляції, психо-
емоційного навантаження, вагітності та ін.

ЧВ глибокий є рідкісним варіантом хронічного ШЧВ 
(1–3%), часто провокується травмою [19]. Люпус-
панікуліт вперше описаний M. Kaposi у 1883 році і наз-
ваний S. Irgang у 1940 році ЧВ глибоким (lupus erythe-
matosus profundus). Представлений одним або кількома 
різко відмежованими щільними рухомими болючими 
підшкірними вузлами 1–5 см в діаметрі. Висипи лока-
лізуються асиметрично на обличчі, шиї, проксимальних 
відділах кінцівок, молочних залоз, стегнах і сідницях, 
шкіра над вузлами має застійне вишневе забарвлення. 
На шкірі обличчя у 1/3 хворих з панікулітом визнача-
ються вогнища еритеми і гіперкератозу, характерні для 
дискоїдного ЧВ. Після розрішення вузлів залишаються 
ділянки атрофії підшкірної клітковини (ліпоатрофія), 
які проявляються глибокими западаннями. В окремих 
випадках вузли можуть виразкуватись, утворюючи при 
загоєнні грубі втягнуті рубці.

Більшість пацієнтів з глибоким ЧВ мають сприят-
ливий прогноз. У 2–40,9% пацієнтів з системним ЧВ 

виявляють люпус-панікуліт, але останній вважається 
маркером менш тяжкої форми хвороби.

ЧВ за типом обмороження представляє рідкісну форму, 
виникає в холодну пору року і частково погіршується 
у вологих умовах. Перший опис надав J. Hutchinson 
у 1888 році після спостереження за ураженнями рук, 
ніг і вух, що виникли в результаті впливу низьких темпе-
ратур у пацієнтів з системним ЧВ. Спорадичний вовчак 
за типом обмороження зазвичай реєструється у жінок се-
реднього віку, може поєднуватись з дискоїдним вовча-
ком, феноменом Рейно, сітчастим ліведо. Точна етіологія 
панікуліту невідома. Одна теорія припускає, що надли-
шок цитокінів і циркулюючих імунних комплексів може 
призвести до запальної відповіді, зрештою спричиняючи 
гіподермальний некроз [4].

Клінічна картина характеризується болючими і свер-
блячими папулами і невеликими бляшками синюш-
но-червоного кольору на відкритих ділянках шкіри 
і дистальних відділах кінцівок: тильна сторона долонь, 
подушечки пальців кистей і стоп (рис. 4), вушні рако-
вини, ніс. Локалізована еритема та набряк, що охоплю-
ють акральні ділянки, зберігаються більше 24 год [4]. 
У деяких випадках уражаються нігті –  втрачають блиск, 
стають ламкими, потовщуються, набувають жовтого 
або брудно-сірого кольору або ріст нігтьової пластини 
припиняється, процес може закінчитися навіть їх му-
тиляцією. Висипи існують тривалий час, можливе ви-
разкування або формування верукозних розростань, 
телеангіектазій.

До 2008 року зареєстровано 70 випадків ознобленого 
ЧВ, переважно спорадичних, однак є випадки генетич-
ної асоціації в декількох родинах. Сімейна форма ЧВ 
за типом обмороження характеризується мутаціями 
з втратою функції в нуклеазах TREX1 або SAMHD1 
[9]. При спорадичному (спонтанному) вовчаку прогре-
сування до системного ЧВ задокументовано у 18% ви-
падків.

У пацієнтів з ЧВ за типом обмороження визначають 
гіпергаммаглобулінемію (2/3 випадків) і високі титри 
ревматоїдного фактора, антинуклеарних антитіл та ан-
ти-Ro антитіл.

Пухлиноподібний ЧВ є інтермітуючим варіантом (са-
мостійний підтип захворювання), представлений   ви-
сипами на шкірі у вигляді щільних уртикароподібних 
папул і бляшок від рожевого до синюшного кольору, ок-
руглої, неправильної або кільцеподібної форми Виспи 
мають чіткі межі, блискучу поверхню з відсутністю за-
купорки фолікулів, локалізуються на ділянках, що під-
даються інсоляції (обличчя, тулуб). Іноді елементи мо-
жуть зливатися, утворюючи поліциклічні фігури.

Рис. 4. ЧВ за типом обмороження
Рис. 2. Дискоїдний ЧВ 
(локалізована форма) 

Рис. 3. Дискоїдний ЧВ  
(дисемінована форма)
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Світлочутливість є одним з найхарактерних симпто-
мів, тому загострення захворювання частіше спостері-
гаються у весняно-літній період з повторною появою 
елементів на одних і тих же місцях. Загалом пухли-
ноподібний ЧВ має кращий прогноз, ніж інші форми 
шкірного ЧВ, ураження можуть спонтанно регресувати 
без утворення рубців через кілька тижнів або існувати 
довго, менш імовірно прогресує до системного захво-
рювання [1, 15, 23].

Деякі автори ставлять під сумнів вовчакове похо-
дження lupus erythematosus tumidus, базуючи свої ар-
гументи на відсутності автоантитіл (як правило, анти-
нуклеарні антитіла негативні), будь-яких системних 
проявів. Ці автори вважають пухлиноподібний варі-
ант фотодерматозом. Однак є докази, що спростову-
ють це твер дження. По-перше, значна частина випадків 
цього підтипу представляє гістологічно інтерфейсний 
дерматит, як і інші форми ЧВ. По-друге, низька час-
тота автоантитіл і системних проявів спостерігається 
і при дискоїдному ЧВ.

Супутні захворювання
Підгострий ШЧВ може бути паранеопластичним дер-

матозом і пов’язаним із солідними та несолідними пух-
линами внутрішніх органів [27]. Шведське дослі дження 
до якого залучено майже 4 тис. пацієнтів з ШЧВ, про-
демонструвало підвищений у 3–4 рази ризик лімфоми, 
немеланомного раку шкіри та легень, в 1,8 рази –  інших 
злоякісних новоутворень [13].

Пацієнти з ЧВ часто мають супутню хронічну кро-
пив’янку, шкірний муциноз, червоний плоский лишай, 
чорний акантоз, набутий іхтіоз та інтерстиціальний гра-
нулематозний дерматит [21]

Діагностика
Діагностика грунтується на характерній клінічній 

картині, результатах імунологічних тестів і патомор-
фологічного дослі дження [1, 12, 15]. Дермоскопія може 
бути корисною для попередньої діагностики ЧВ. При 
усіх підтипах ШЧВ переважають поліморфні судини 
на рожево-червоному фоні всередині вогнищ. Точкові 
судини в поєднанні з іншими судинами спостерігаються 
частіше при підгострому ШЧВ, ніж при інших підти-
пах. Дерматоскопічні ознаки, пов’язані з волосяними 
фолікулами (розетки, фолікулярні пробки, фолікулярні 
червоні точки, перифолікулярний білий ореол) чи ру-
бцями (білі і рожеві безструктурні ділянки), більш по-
ширені при хронічному ШЧВ, ніж інших варіантах [31].

Розроблено індекс площі і тяжкості ШЧВ (CLASI–
$5utaneous Lupus Disease Area and Severity Index) 
як клінічний інструмент для кількісної оцінки актив-
ності більшості підтипів ШЧВ [27], що дозволяє від-
стежувати зміни прогресування і документувати вплив 
лікування на захворювання. CLASI оцінює активність 
процесу та пошко дження, спричинене захворюванням. 
Активність захворювання вимірюється еритемою, лу-
щенням/гіпертрофією, ураженням слизових оболо-
нок, випаданням волосся за останні 30 днів і неруб-
цевою алопецією. Пошко дження враховує наявність 
диспігментації та рубців, включаючи рубцеву алопе-
цію. Оцінки визначаються на основі анатомічної об-
ласті та найважчих ознак у цій зоні. Значення CLASI 
від 0 до 9 відповідає легкому ступеню тяжкості, 10–20 –  
помірному і 21–70 –  тяжкому ступеню захворювання.

Лабораторні дослі дження крові при всіх шкірних фор-
мах ЧВ повинні включати клінічний аналіз крові і сечі; 
визначення біохімічних показників крові: аланінамі-
нотрансферази, аспартатамінотрансферази, γ-глютаміл-
трансферази, лужної фосфатази, сечовини, креатиніну, 
С-реактивного білка; імунологічні тести на антинукле-
арні антитіла, антитіла до нуклеопротеїнів (анти-Ro/
SS-A і анти-La/SS-B). LE-клітини, патогномонічні для 
системного ЧВ, зустрічаються у 3–7% хворих на дис-
коїдний ЧВ. Антинуклеарні антитіла можуть зустріча-
тися у 30–40% хворих на дискоїдний ЧВ. Оцінка про-
філю аутоантитіл корисна для визначення наявності 
системного ЧВ, має обмежену роль у діагностиці ло-
калізованих форм захворювання. При дисемінованій 
формі ЧВ може виявлятися анемія зі зниженим вміс-
том гемоглобіну та еритроцитів, лейкопенія, приско-
рена ШОЕ, LE-клітини.

Пряма і непряма реакція імунофлюоресценції доз-
воляє виявляти фіксовані антитіла (частіше IgG) 
і компоненти комплементу (C3) в зоні базальної 
мембрани (тест вовчакової смуги). Вовчакова смуга 
в зоні дермоепідермального з’єднання у хворих дис-
коїдним ЧВ виявляється у 70% випадків в осеред-
ках ураження в стадії інфільтрації і гіперкератозу. 
Проте цей тест не дозволяє відрізними між собою 
LE-специфічні шкірні прояви. У прямій реакції іму-
нофлюоресценції використовується біопсійний мате-
ріал хворого, непрямій –  сироватка хворого і тест-си-
стема (шкіра людини або стравохід кролика, морської 
свинки, щура).

При більшості форм ШЧВ визначено подібну гісто-
патологічну ліхеноїдну тканинну реакцію (інтерфейс-
ний дерматит, що складається з інфільтрату моно-
нуклеарних клітин у дермоепідермальному з’єднанні, 
дегенерації клітин базального шару), залежну від три-
валості ураження, але відмінну при деяких підтипах 
захворювання [15, 24]. Підгострий ШЧВ демонструє 
набряк шкіри та певний ступінь атрофії епідермісу, 
класичний дискоїдний ЧВ –  виражену фолікулярну 
закупорку і запалення, поширене глибше в дерму. 
Дослі дження вузлів при глибокому ЧВ визначає два 
підвиди панікуліту: септальний і лобулярний, двома 
найважливішими гістопатологічними критеріями діа-
гностики є наявність лімфоцитарних інфільтратів, які 
охоплюють жирові часточки, і гіаліновий некроз цих 
часточок [6]. Пухлиноподібний ЧВ зазвичай не асо-
ціюється з інтерфейсним дерматитом, виявляє навко-
лопридаткове та периваскулярне запалення та відкла-
дення муцину.

Лікування
Лікування ШЧВ залишається проблемою, що пояс-

нюється часто непередбачуваною реакцією на терапію 
різних підтипів хвороби і недостатньою кількістю дослі-
джень, присвячених лікуванню [1, 3, 22, 24, 30]. За ос-
танні 50 років Управлінням з контролю за продуктами 
та ліками (FDA) не було схвалено жодного засобу лі-
кування хвороби. Приблизно 10% пацієнтів із ШЧВ 
є рефрактерними до будь-якої терапії, 50% пацієнтів 
потребують системної терапії і виходу за межі місце-
вої та протималярійної терапії аж до імуносупресивної 
чи біологічної терапії (метотрексат, азатіоприн, ефалі-
зумаб, імуноглобулін для внутрішньовенного введення, 
ритуксимаб та ін.).
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Для оптимального мене джменту пацієнтів з систем-
ним ЧВ, гострим ШЧВ ключовим є мультидисци-
плінарна команда, що складається з ревматолога, 
нефролога, дерматолога та лікаря загальної практики, 
підгострим і хронічним ШЧВ –  у більшості випадків 
достатньо дерматолога.

Профілактика є наріжним каменем у лікуванні, 
оскільки відомо, що ультрафіолетове опромінення 
викликає ураження та загострення захворювання. 
Запобіжні заходи повинні бути частиною будь-якого 
плану лікування. Необхідно припинити прийом будь-
яких підозрюваних ліків при підгострому ШЧВ. Слід 
заохочувати пацієнтів відмовитися від куріння, яке 
може безпосередньо загострити захворювання та пони-
зити ефективність засобів протималярійної терапії [14].

Лікування ШЧВ першої лінії містить фотозахист, міс-
цеві кортикостероїди і системні протималярійні засоби 
[24]. Пацієнтам слід рекомендувати уникати тривалого 
прямого перебування на сонці, особливо в середині дня 
та влітку, а також штучного опромінення, використання 
захисного одягу (широкий капелюх з полями та одяг 
з довгими рукавами). Застосування сонцезахисних за-
собів широкого спектра дії з фактором захисту від со-
нячних променів (SPF) 50+, є обов’язковим, з повтор-
ним нанесенням протягом дня.

Місцеві кортикостероїди (помірні та сильні) є ефек-
тивними в лікуванні обмеженого ураження при ШЧВ, 
але зазвичай неадекватні як монотерапія при дисе-
мінованій формі дискоїдного ЧВ. Тривале застосу-
вання потужних місцевих кортикостероїдів, в першу 
чергу на обличчі, спричиняє побічні ефекти (атро-
фія, телеангіектазії та ін.) і обмежує їх використання. 
Внутрішньоосередкове уведення кортикостероїду (су-
спензія тріамцинолону) можна використовувати в лі-
куванні локалізованих форм дискоїдного ЧВ (гіпер-
трофічної форми, ураження шкіри волосистої частини 
голови).

Місцеве застосування топічних інгібіторів кальцине-
врину (такролімус, пімекролімусу) off-label є альтерна-
тивною топічним кортикостероїдам, ефективне у ліку-
ванні хронічного ШЧВ, підгострого ШЧВ і малярних 

висипів гострого ШЧВ. Ці препарати, як правило, добре 
переносяться, безпечні при лікуванні схильних до атро-
фії ділянок на обличчі, повіках та складках, де тривале 
застосування місцевих кортикостероїдів слід обмежити.

При гіперкератотичних ураженнях дискоїдного ЧВ 
можуть застосовуватися не за призначенням топічні ре-
тиноїди (третиноїн, тазаротен), однак спричиняють зна-
чне подразнення шкіри [28]. Місцеве лікування також 
є основним як доповнення до системного лікування.

При поширеному чи обмеженому ШЧВ, що не реагує 
на місцеве лікування, використовуються різноманітні 
системні засоби, переважно з низьким рівнем доказо-
вості. Рекомендованими препаратами першої лінії при 
активних або поширених ураженнях ШЧВ є протима-
лярійні препарати з імуномодулюючою дією (хлорохін, 
гідроксіхлорохін, мепакрин, квінакрин) та/або системні 
глюкокортикостероїди (преднізолон, дексаметазон), які 
зазвичай мають широкий імуносупресивний ефект.

Пероральні амінохінолонові протималярійні за-
соби довели ефективність і сприятливий профіль без-
пеки при лікуванні ШЧВ. Реакція на протималярійну 
системну терапію може бути різною між підтипами за-
хворювання. Мета-аналіз лікування протягом 40 ро-
ків (1965–2005 рр.) виявив загальний рівень відповіді 
63%, при цьому 91% відповідь визначена при гострому 
ШЧВ і лише 31% при ЧВ за типом обмороження [17, 
28]. Пацієнти можуть змінювати один протималярій-
ний засіб на інший через погану переносимість препа-
рату або неефективність [17].

Рандомізовані дослі дження показали покращення 
симптоматики у 50% пацієнтів, що отримували гід-
роксихлорохін, після 8 тижнів терапії та кращу пере-
носимість порівняно з ацитретином. Оскільки мож-
ливі ретинопатичні ефекти антималярійних препаратів, 
офтальмологічне обстеження необхідно провести на по-
чатковому етапі, повторювати щороку для пацієнтів 
групи ризику та кожні 5 років для пацієнтів без усклад-
нень. Рутинний лабораторний моніторинг гематоло-
гічних показників та функції печінки зазвичай ви-
конується, хоча й рідко виявляє аномалії, пов’язані 
з прийомом ліків.

Таблиця 3. Огляд традиційних системних терапевтичних підходів та їх значення в міжнародних рекомендаціях

Фармако-
логічна група

Препарат Спосіб дії та застосування Показання Міжнародні рекомендації

Антималярійні
Гідроксихлорохін
Хлорохін

Імуномодулюючий:	пригнічення	TLR,
посилення	Tregs;
всередину

Системний		
ЧВ/шкірний
ЧВ

Перша	лінія	(GER,	UK)
Перша	лінія	(GER),	друга/третя	
лінія	(UK)

Глюкокортикоїди
Преднізолон
Дексаметазон

Імуносупресивна;	всередину/
внутрішньовенно

Системний
ЧВ/шкірний	ЧВ

Перша	лінія	(GER,	UK)	для	терапії	
загострень

Антибіотики
Дапсон
Клофазімін

Імуномодулююча,	всередину Системний	ЧВ
Друга	лінія	(GER,	UK)	
Третя	лінія	(UK)

Хворобумодифікуючі	
антревматоїдні	
засоби

Метотрексат
Імуносупресивна/	імуномодулююча;	
всередину/підшкірно

Системний	ЧВ Друга	лінія	(GER,	UK)

Азатіоприн,	циклоспорин
Імуносупресивна;
всередину

Системний	ЧВ Не	рекомендується	(GER,	UK)

Мікофенолату	мофетил/
мікофенолова	кислота

Імуносупресивна;
всередину

Системний	ЧВ/
шкірний	ЧВ

Друга	лінія	(UK),	третя	лінія	(GER)

Леналідомід,	талідомід Імуномодулююча,	всередину Шкірний	ЧВ
Третя	лінія	(UK),	обрані	випадки	
(GER)

Ретиноїди Ацитретин
Модуляція	деференціювання
кератиноцитів;
всередину

Друга	лінія	(HER,	UK)	
для	гіпертрофічного	типу	шкірного	
ЧВ

Примітка: TLR –  toll-подібний рецептор, регуляторні Т-клітини –  Tregs, GER –  Germany, UK –  United Kingdom
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Пацієнтам, які не переносять протималярійні пре-
парати, або у рефрактерних випадках слід розглянути 
можливість застосування інших системних препара-
тів (мікофенолату мофетил, азатіоприн, метотрексат, 
дапсон, пероральні ретиноїди, талідомід/леналідомід 
та системні кортикостероїди). Лікування другої та тре-
тьої лінії відповідно до німецьких [23, 24] і британських 
[3] національних рекомендацій узагальнено в табл. 3.

Найчастіше використовувані препарати (метотрек-
сат, дапсон і мікофенолату мофетил) [24] надають іму-
носупресивну дію що використовуються при систем-
ному і шкірному ЧВ, тоді як азатіоприн, циклоспорин, 
циклофосфамід, при ШЧВ не рекомендуються. 
Дерматологічні особливості гіпертрофічного типу ШЧВ 
обумовлюють можливість використання ацитретину, 
талідоміду та леналідоміду у тяжких або рефрактер-
них випадках ШЧВ. Ці препарати можна використову-
вати як монотерапію, в поєднанні з протималярійною 
терапією або комбінації один з одним. Необхідно про-
водити регулярний моніторинг на наявність специфіч-
них для препаратів побічних ефектів, таких як мієло-
супресія і гепатотоксичність.

Лікування ЧВ за типом обмороження не стандарти-
зоване. Перша лінія терапії –  дуже сильні місцеві сте-
роїди (0,05% клобетазолу пропіонат), альтернативою є 
місцевий пімекролімус або такролімус. У деяких випад-
ках визначена ефективність блокаторів кальцієвих ка-
налів (ніфедипін) для протидії явищу вазоконстрикції. 

Можливе використання хлорохіну або гідроксихлоро-
хіну, але відповідь досягається приблизно у кожного 
третього хворого. Повідомлялося про випадки індук-
ції поліпшення уражень за допомогою мікофенолату 
мофетилу у пацієнтів із клінічним погіршенням, не-
зважаючи на гідроксихлорохін, преднізон та інші міс-
цеві препарати.

У лікуванні ШЧВ застосовують і біологічні препа-
рати. Ритуксимаб (моноклональне антитіло проти моле-
кули CD20) дозволив отримати позитивний результат 
у 42,6% хворих на гострий ШЧВ, однак не було «відпо-
віді» у пацієнтів з хронічним ШЧВ. Іншим біологічним 
препаратом для лікування гострого ШЧВ є белімумаб 
(моноклональне антитіло, яке інгібує цитокін BLyS), 
під його впливом відзначено регрес шкірно-слизових 
проявів (висип, виразки слизової оболонки та алопе-
ція). Лікування тофацитинібом (інгібітор янус-кінази) 
сприяло зменшенню болю та уражень акральних у па-
цієнтів з сімейним характером ЧВ за типом обоморо-
ження.

Висновки
Важливо кожен підтип ШЧВ слід розглядати окремо, 

враховуючи варіабельність клінічної картини, прогноз 
захворювання та відповідь на лікування. Знання щодо 
патогенезу ШЧВ суттєво поглибились, що сприяло удо-
сконаленню застосування традиційних і розроці нових 
засобів терапії.
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CUTANEOUS LUPUS ERYTHEMATOSUS:  
MODERN DIAGNOSTIC AND THERAPEUTIC APPROACHES

L. А. Bolotna1, A. M. Bilovol1, O. І. Sarian1, V. S. Hlushok2

1Kharkiv National Medical University 
2Ternopil State Medical University

Abstract
Objective –  to review modern domestic and foreign publications of recent years on the pathogenesis, clinical manifestations, diagno-
sis and treatment of cutaneous lupus erythematosus (СLE).

Materials and methods. To analyze the literature from the databases of the National Library of Ukraine named after A. V. I. Vernadskyi, 
PubMed, Web of Science and Scopus.

Results and discussion. Issues related to the pathogenesis of the disease, classifications of СLE were considered. The clinical hetero-
geneity of skin forms of the disease (acute СLE, subacute СLE, chronic СLE, СLE) is emphasized. Characteristic skin manifestations, 
histological and serological.features of all subtypes of СLE are given. It is shown that the diagnosis is based on the characteristic clin-
ical picture, determination of the degree of severity according to CLASI (Cutaneous Lupus Disease Area and Severity Index), results 
of immunological and pathomorphological analysis. The principles of therapy for subtypes of СLE are given (photoprotection, local 
treatment with corticosteroids, systemic treatment with antimalarial agents). The treatment of refractory forms of СLE is considered.
The principles of therapy of subtypes of СLE are given –  photoprotection, local treatment with corticosteroids and calcineurin inhib-
itors, systemic treatment with antimalarial agents, nonspecific immunosuppressive or immunomodulatory drugs according to clini-
cal guidelines.

Conclusions. Importantly, each subtype of СLE should be considered separately, taking into account their variability in clinical presen-
tation, disease prognosis, and response to treatment. Knowledge about the pathogenesis of СLE has significantly deepened, which 
has contributed to the improvement of the use of traditional methods and the development of new means of therapy.

Keywords: cutaneous lupus erythematosus (acute, subacute, chronic, intermittent), pathogenesis, clinical manifestations, princi-
ples of diagnosis and treatment.
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