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【摘要】　寻常型天疱疮是最常见的天疱疮亚型，好发于成人，儿童患者较为罕见。尽管由于临床治疗手段的

发展，儿童寻常型天疱疮的死亡率已呈现逐步下降的趋势，但在缺乏正确诊断以及治疗手段的情况下，其死

亡率仍可高达 70%～100%。对于发病较急且病情进展迅速的患儿，及时获得适当的治疗能避免出现严重后

果。然而，由于疾病的罕见性，目前缺乏儿童寻常型天疱疮的诊断和治疗指南。本文对 1969 至 2024 年间

Pubmed 及中国知网数据库收录的 104 例儿童寻常型天疱疮患者进行综述，以期为儿童寻常型天疱疮的规范

化诊疗提供参考。儿童寻常型天疱疮较为罕见，病损表现为皮肤、黏膜松弛性水疱，疱破后遗留鲜红色糜烂

面。文献中报道的病例约占所有寻常型天疱疮病例的 1.4%～3.7%，其发病年龄为 1.5～18 岁，平均 12.4 岁，

男女无明显差异。儿童患者的口腔黏膜通常最早受累，累及率高达 87.3%，其中颊部（27.9%）累及率最高；其

他黏膜累及率达 52.9%，其中生殖器（28.8%）和肛周（6.7%）累及率高于成人患者。皮肤损害累及率达 80.4%，

高于成人患者（16.0%～68.4%）。若病损较为局限，可先尝试局部糖皮质激素治疗，8.3% 的患儿仅采用局部

治疗可达完全缓解。若对局部治疗反应不佳，首选糖皮质激素系统治疗，75.3% 的患儿使用了泼尼松，85.1%
的泼尼松起始口服剂量为 0.5～1.5 mg/kg/d，14.9% 采用了 2 mg/kg/d 的初始剂量。对糖皮质激素治疗反应不佳

或不良反应严重的患儿，可考虑使用免疫抑制剂、生物制剂以及其他药物辅助治疗，使用率较高的药物主要

是硫唑嘌呤（24.0%）、氨苯砜（21.7%）和利妥昔单抗（12.5%）。患儿随访时间为 1～120 个月，平均 38 个月，其

预后优于成人患者，43.8% 的患儿达到完全缓解（停止治疗），37.5% 达到部分缓解（低剂量维持），9.6% 仍在接

受治疗，仅有 1.1% 死于肺炎和败血症。相较于成人，儿童长期服用糖皮质激素，可能会对生理功能和精神心

理造成不良影响，更容易出现生长发育、代谢及眼部不良反应。22.1% 的患儿在使用激素后出现了严重不良

反应，其中库欣样面容（73.9%）和体重增加（39.1%）最为常见，30.4% 的患儿出现了生长与骨骼发育的不良反

应，包括生长迟缓（17.4%）、骨质疏松（8.7%）和骨折（4.3%）。儿童寻常型天疱疮与成人患者的病因、临床特

点和组织病理学特点具有一定的相似性，关键在于早期诊断，及时治疗，必要时通过多学科团队合作及时进

行干预，保护患儿身心健康。
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【Abstract】 Pemphigus vulgaris (PV) is the most common subtype of pemphigus. It predominantly affects adults, with 
pediatric cases being exceedingly rare. Despite advancements in clinical treatment, the mortality rate of pediatric PV 
(PPV) has historically been alarmingly high, ranging from 70% to 100% in the absence of proper diagnosis and treat‐
ment. Although recent improvements in therapeutic strategies have led to a gradual decline in mortality, early and ap‐
propriate intervention remains crucial, particularly for children with acute onset and rapid disease progression, to pre‐
vent severe complications. However, due to the rarity of PPV, no standardized diagnostic and treatment guidelines are 
currently available. This study retrospectively analyzed 104 PPV cases recorded in the PubMed and China National 
Knowledge Infrastructure (CNKI) databases between 1969 and 2024, with the aim of providing insights for the standard‐
ized diagnosis and management of PPV. PPV presents with flaccid blisters affecting both cutaneous and mucosal sur‐
faces. Upon rupture, these blisters result in painful, sharply demarcated erythematous erosions, accounting for approxi‐
mately 1.4%– 3.7% of all reported PV cases. The age of onset ranges from 1.5 to 18 years, with an average of 12.4 
years, and no significant gender differences have been observed. In pediatric patients, the oral mucosa is typically the 
earliest and most frequently affected site, with an involvement rate as high as 87.3%, and it most commonly affects the 
buccal mucosa (27.9%). Other mucosal sites are affected in 52.9% of cases, with genital (28.8%) and perianal (6.7%) 
involvement being more frequent than in adult patients. Skin lesions are present in 80.4% of pediatric cases, a signifi‐
cantly higher rate than 16.0% – 68.4% observed in adults. If lesions are relatively localized, local glucocorticoid 
therapy can be attempted first, with 8.3% of children achieving complete remission through local treatment alone. Sys‐
temic glucocorticoid therapy is the preferred option for cases that respond poorly to local therapy. Among these cases, 
75.3% of pediatric patients were treated with prednisone, with 85.1% starting at an oral dose of 0.5– 1.5 mg/kg/day, 
while 14.9% received an initial dose of 2 mg/kg/day. Alternative treatments, such as immunosuppressants, biologics, or 
other adjuvant medications, may be considered for pediatric patients who exhibit an inadequate response to glucocorti‐
coid therapy or experience severe adverse effects. The most commonly used agents include azathioprine (24.0%), dap‐
sone (21.7%), and rituximab (12.5%). The follow-up period for pediatric patients ranged from 1 to 120 months, with an 
average duration of 38 months. Prognosis in pediatric patients was more favorable compared to adults, with 43.8% 
achieving complete remission (cessation of treatment), 37.5% achieving partial remission (low-dose maintenance 
therapy), 9.6% still undergoing treatment, and only 1.1% succumbing to pneumonia or sepsis. Compared to adults, pro‐
longed corticosteroid use in children poses a greater risk to physiological and psychological well-being, making them 
more susceptible to adverse effects related to growth, metabolism, and ocular health. Severe adverse reactions occurred 
in 22.1% of pediatric patients receiving corticosteroids, with Cushingoid facies (73.9%) and weight gain (39.1%) being 
the most common. In addition, 30.4% experienced growth and skeletal abnormalities, including growth retardation 
(17.4%), osteoporosis (8.7%), and fractures (4.3%). While PPV shares certain etiological, clinical, and histopathological 
characteristics with adult PV (APV), early diagnosis and timely intervention remain critical for optimal outcomes. Multi‐
disciplinary collaboration is often necessary to ensure comprehensive management, improve treatment adherence, and 
safeguard the physical and psychological health of pediatric patients.
【Key words】 pediatric pemphigus vulgaris; pediatric autoimmune bullous diseases; desmoglein; direct immuno‐
fluorescence; indirect immunofluorescence; glucocorticoid; rituximab; azathioprine
J Prev Treat Stomatol Dis, 2025, 33(7): 587-596.
【Competing interests】 The authors declare no competing interests.
This study was supported by grant from the National Natural Science Foundation of China (No. 82370965).

天疱疮是一种自身免疫大疱性疾病，其特点

是产生针对桥粒芯糖蛋白（desmoglein，Dsg）的自身

抗体，从而导致棘层松解，产生上皮内疱［1-2］。寻常

型天疱疮（pemphigus vulgaris，PV）是其中最常见的

亚型，约占所有病例的 70%［3］。PV 好发于成人，儿

童患者较为罕见［4］。儿童 PV（pediatric PV，PPV）是

指发生于 18 岁及以下的 PV，根据发生的年龄，可

进一步划分为出生时或出生 2 周内发病的新生儿

型天疱疮（newborn PV，NPV），12 岁以上的青少年

型天疱疮（juvenile PV，JPV），12 岁以下的童年型天

疱疮（childhood PV，CPV）［5］。
与成人 PV（adult PV，APV）类似，PPV 病损通

常会累及口腔黏膜［6］。在缺乏正确诊断和治疗手

段的情况下，其死亡率高达 70%～100%［7］。由于
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PPV 的罕见性以及口腔黏膜病损的高发性，口腔医

生的正确诊断能避免延误治疗时机。目前尚无

PPV 管理指南，本文将对 PPV 的流行病学、病因、临

床表现、诊断、治疗、预后特点等方面进行综述，以

期为 PPV 的规范化诊疗提供参考。

1　流行病学特点

PV 的全球发病率为每年 0.098/10 万～5/10
万［8-11］。PPV 较为罕见，难以获得准确的发病率和

患病率。文献中报道的 PPV 约占所有 PV 病例的

1.4%～3.7%，其中 CPV 型较 JPV 更罕见［12-13］。
笔者总结了 1969 至 2024 年间 Pubmed 及中国

知网数据库收录的关于 PPV 的中英文文献，共 76
篇 113 例患者，其中包括 9 例 NPV。NPV 通常是由

于母体患有 PV，抗体经胎盘转移导致新生儿罹患

PV［14］。NPV 具有自限性，出生后数周内可随着来

自母体的自身抗体的清除而缓解，无需系统治

疗［15-17］。除去 NPV，PPV 的发病年龄为 1.5～18 岁，

平均发病年龄为 12.4 岁，男女比例为 53︰51；发病

高峰期为 12～18 岁，共 73 例（70.2%），12 岁以下患

者共 31 例（29.8%）。

2　病 因

儿童 PV 的病因与成人 PV 相似，尚未完全阐

明，可能与以下因素有关。

2.1　遗传因素

PV 具有一定的遗传基础，呈现地域和种族分

布特点［18］，例如在德裔犹太人和地中海地区血统

的人群中，PV 的发病率较高。这一现象与多个人

类白细胞抗原（human leukocyte antigen，HLA）II 类
基因密切相关，特别是 HLA-DRB1*04 和 HLA-A*
10［11，19］。此外，ST18（suppression of tumorigenicity 
18）基因编码的促凋亡分子也与 PV 显著相关，尤

其是在犹太人和埃及人群中［20］。
2.2　环境因素

遗传因素可能决定个体对 PV 的易感性，当易

感个体暴露于已知的（诱发性 PV）或未知的（特发

性 PV）诱发因子时，可能会导致 PV 爆发。许多外

源性因素，如药物（青霉胺、青霉素、卡托普利、非

甾体类抗炎药等）［21］、疫苗接种［22-23］、物理因素（烧

伤、电离辐射）、病毒［24］或食物都可能诱发 PV［25］。
大部分病因尚不明确，在笔者总结的 104 例 PPV 患

儿中，仅有 4 例（3.8%）可能为诱发性，其中 3 例与

病毒感染有关［7， 26-27］，1 例与使用药物有关［28］，其

余病例的病因尚不明确。

3　临床特点

3.1　病损特点

PPV 的病损表现为皮肤、黏膜松弛性水疱，疱

破后遗留鲜红色糜烂面［29］。APV［30-35］与 PPV 的病

损特点如下：PPV 的口腔黏膜通常最早受累，累及

率高达 87.3%，其中颊部（27.9%）、唇部（25.0%）、牙

龈（19.2%）、舌部（19.2%）发生率相对较高，此外还

包括腭部（15.4%）和口底（2.9%）；其他黏膜累及率

达 52.9%，其中生殖器（28.8%）和肛周（6.7%）累及

率高于 APV，而咽喉（16.3%）和鼻腔（5.8%）累及率

低于 APV，其余可受累黏膜包括结膜（9.6%）和食

管（3.8%）；皮肤损害通常在黏膜受累几周或几月

后发生，累及率达 80.4%，明显高于 APV（16%～

68.4%），好发于皮脂溢出区如面部（19.2%）、头皮

（17.3%）、躯 干（51.0%）和 机 械 应 力 区 如 四 肢

（39.4%）。在 102 例明确发病部位的 PPV 患儿中，

20 例（19.6%）仅有黏膜病损，9 例（8.8%）仅有皮肤

病损，73 例（71.6%）同时存在皮肤和黏膜病损，与

APV 无明显差异。

3.2　组织病理学和免疫学病理学特点

在笔者总结的 104 例 PPV 患儿中，有 98 例患儿

进行了组织病理学检查，96 例（98.0%）可见棘层松

解、上皮内疱形成。病损局部的细胞涂片可用于

协助诊断，其中可见存在特异性的 Tzanck 细胞，仅

有 15 例患儿进行了细胞涂片检查，阳性率 100%。

PPV 诊断的免疫病理学试验可参考 APV［36］，
直接免疫荧光（direct immunofluorescence，DIF）是

诊断 PV 最敏感和可靠的方法之一［37］，其阳性预测

值接近 100%［38］。文献报道的 DIF 阳性率为 60%～

100%［39-41］。在笔者总结的 104 例 PPV 患儿中，有

93 例患儿进行了 DIF 检查，其中 92 例（98.9%）显示

棘细胞间有 IgG 和/或 C3 网状沉积。

间 接 免 疫 荧 光（indirect immunofluorescence，
IIF）检查可显示血清中的抗 Dsg 抗体在底物上皮

细胞间网状沉积［42-43］，但其滴度并不总是与疾病严

重程度相关，不能作为治疗的指导或监测疾病活

动性的指标［44］。既往研究表明，70%～90% 的 PV
患者的 IIF 呈阳性［45］。PPV 患儿 IIF 阳性率稍高于

APV 患者，有 58 例患儿进行了 IIF 检查，其中 53 例

（91.4%）阳性。

酶联免疫吸附测定法（enzyme-linked immuno‐
sorbent assay，ELISA）是诊断 PV 和病程免疫监测的
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最佳血清学工具［46］，抗 Dsg1 和抗 Dsg3 自身抗体数

值与 PV 的严重程度相关［47］。在新诊断的 PV 患者

中，虽然 Dsg3 抗体存在于 90% 的患者中，但 Dsg1
抗体水平高于参考值的几率仅为 46%～75%（≥
20.0 U/mL）［48］。笔者总结的 23 例进行了 ELISA 检

查的患儿中，全部表现为 Dsg1 和/或 Dsg3 高于参考

值，19 例明确了抗体类型，Dsg1 抗体高于参考值的

几率为 73.7%，Dsg3 抗体高于参考值的几率为

100%。

在特殊情况下无法确定诊断时，需要更复杂

的实验室检查（如免疫印迹，免疫沉淀）［49］。此外，

HLA 分型有助于在患儿基因型中寻找 PV 易感

基因［20］。

4　诊断特点

PPV 的诊断流程可参考 APV，对于儿童出现口

腔黏膜诱因不明的水疱、糜烂/溃疡，排除化学灼伤

性口炎、药敏性口炎、急性疱疹性龈口炎等儿童常

见口腔黏膜疾病后，应考虑大疱性疾病。组织活

检是诊断大疱性疾病的必要检查，PPV 患儿血清大

疱性疾病特异性抗体的阳性率较高，对于不能配

合的低龄儿童，可先行大疱性疾病特异性抗体筛

查，必要时可在镇静或全身麻醉下进行组织活检。

5　治疗特点

5.1　治疗方案

PPV 的治疗指南可参考 APV 患者。治疗目标

是控制病损，同时尽可能减少治疗的不良反应。

制定治疗方案时应综合考虑患儿年龄、体重、疾病

严重程度和药物潜在不良反应等因素。

病损较为局限的轻度 PPV，可先尝试局部涂擦

或局部封闭糖皮质激素（glucocorticoid， GC）治疗。

若局部治疗有效，通常持续应用至活动性皮损基

本愈合，若停药后出现复发，需重新启动治疗。在

笔者总结的 104 例 PPV 患儿中，有 96 例明确了预

后情况，有 8 例（8.3%）仅采用局部 GC 即达到完全

缓解，避免了系统使用 GC 带来的不良反应。

对局部治疗反应不佳的轻度和中重度 PPV，

首选 GC 系统治疗。中国 PV 诊疗指南中推荐 GC
（泼尼松）的初始剂量为 0.5～1.25 mg/kg/d，通常不

超过 1.5 mg/kg/d［50］，欧美指南推荐剂量为 0.5～
1.5 mg/kg/d［46，51］，根据病情酌情调整激素用量。在

笔者总结的 104 例 PPV 患儿中，有 97 例（93.2%）在

治疗时系统使用了 GC，其中 74 例（75.3%）使用了

泼尼松，63 例（85.1%）起始口服泼尼松剂量为 0.5
～1.5 mg/kg/d，有 11 例（14.9%）可能由于就诊时病

情较为严重采用 2 mg/kg/d 的初始剂量。

对 GC 治疗反应不佳或不良反应严重的患儿，

可考虑使用免疫抑制剂、生物制剂以及其他药物

辅助治疗。在笔者总结的 104 例 PPV 患儿中，除

GC 外，使用率较高的药物主要是硫唑嘌呤（aza‐
thioprine，AZA）（24.0%）、氨苯砜（4， 4’-diaminodi‐
phenylsulfone，DDS）（21.7%）和利妥昔单抗（ritux‐
imab，RTX）（12.5%）。

AZA 是治疗 PV 的一线免疫抑制剂，中国成人

推荐剂量 2～2.5 mg/kg/d（≤150 mg/d）［50］。欧美国家

指南推荐剂量为 1～3 mg/kg/d（100～200 mg/d）［46，51］。
笔者总结的 25 例使用 AZA 治疗的 PPV 患儿中，有

12例明确了剂量，为0.5～2 mg/kg/d（50～100 mg/d）。

DDS 是一类具有抗炎特性的抗菌药物［52］，是
治疗线状 IgA 病的一线用药，近几年的国内外指

南暂未将其作为 PV 的一线用药。文献中对于儿

童的推荐初始剂量为 0.5 mg/kg/d，可逐渐增加至

2 mg/kg/d，直至症状缓解［53］。
RTX 是一种靶向作用于 CD20 阳性 B 细胞的单

克隆抗体，已被建议作为中重度 APV 的一线疗

法［51，54］，也被广泛用于治疗不同的儿童自身免疫

性疾病［55-56］。RTX 治疗 APV 的完全缓解率可达

47.0%～89.5%［57］，但仅有少量研究报道了其在

PPV 中的应用。目前最广泛使用的两种输注 RTX
的方案是淋巴瘤方案（4次×375 mg/m2，间隔 1 周，连

续 8 周为一个疗程）和类风湿关节炎（rheumatoid 
arthritis，RA）方案（2 次×1 000 mg，间隔 2 周，连续

4 周为一个疗程）［58］。中国成人推荐 RA 方案或在

RA 方案的基础上，将每次剂量降低为 500 mg 输

注。欧洲皮肤性病学会推荐 RA 方案，美国皮肤性

病学会则推荐淋巴瘤或 RA 方案。采用 RTX 治疗

的患儿中，大部分使用淋巴瘤方案，有文献将淋巴

瘤方案中输注间隔时间改为 2 w［59］。就疗效和安

全性而言，越来越多证据支持 RTX 作为难治性及

GC 不敏感性 PPV 的替代治疗方案。

5.2　疾病管理

5.2.1　监测与随访　PPV 患者可采用天疱疮疾病

面积和活动指数（PDAI）或天疱疮严重度评分

（ABSIS）等特定评分系统来定量评估疾病严重度

和治疗前后的变化［60-61］。治疗开始时建议每 2～4周

进行一次随访，直至旧病损逐渐愈合，同时无新病

损发生。病情基本稳定时建议每 4～8 周进行一次
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随访，直至停药。停药后建议每 8～16 周进行一次

随访，直到完全缓解并且血清抗 Dsg 抗体恢复正

常［46］。建议在治疗开始时、治疗后 3 个月以及根

据病情进展每 3～6 个月监测一次血清自身抗体水

平，可选择 ELISA（首选）或 IIF［62-63］。
停药时机主要基于临床症状以及血清抗体检

测水平，对于使用最低维持剂量后达到完全缓解，

且抗 Dsg 抗体阴性的患者，在进行血浆促肾上腺皮

质激素检查后可以考虑停止系统性 GC 治疗。APV
的泼尼松减量方案暂未达成共识，中国与美国指

南中推荐的泼尼松维持剂量为≤10 mg/d，欧洲指南

中推荐的维持剂量为 0.1 mg/kg。有文献建议在

PPV治疗中，泼尼松长期维持剂量为 5～20 mg/d［49］。
笔者总结的 104 例 PPV 患儿中，有 74 例使用泼尼

松治疗，维持剂量范围为隔日服药 1.5～5.0 mg/d
（隔日服药 0.075～0.25 mg/kg）。因此，与成年人相

比，PPV 患者可考虑使用更低剂量维持。

5.2.2　GC 不良反应的预防和处理　PPV 患儿长期

服用 GC，可能会对生理功能和精神心理造成不良

影响，更容易出现生长发育、代谢及眼部不良反

应，例如生长发育延迟、骨质疏松、代谢性紊乱、肥

胖、肾上腺抑制等［64-65］。在笔者总结的 104 例 PPV
患者中，有 23 例（22.1%）提及 GC 治疗后出现了严

重不良反应。所有出现不良反应的患儿均伴有代

谢相关不良反应，其中库欣样面容（73.9%）和体重

增加（39.1%）最为常见，此外还包括水肿（4.3%）和

高血压（17.4%）。7 例（30.4%）患儿出现了生长与

骨骼发育的不良反应，包括生长迟缓（17.4%）、骨

质疏松（8.7%）和骨折（4.3%）。其他不良反应还包

括口腔白色念珠菌感染（17.4%）、早期白内障

（4.3%）及心理健康问题（4.3%）。

病情稳定时，尽可能减少口服 GC 的剂量和持

续时间，预防骨质疏松和生长发育抑制。目前，尚

未有药物被美国食品药品管理局（Food and Drug 
Administration，FDA）批准用于临床治疗 GC 导致儿

童骨生长迟缓。对于需用药来改善生长情况的患

儿，可考虑重组人生长激素、重组人胰岛素样生长

因子-1 等［66-67］。在决定是否对儿童骨质疏松进行

药物干预时，需要考虑骨质疏松危险因素的可逆

性和骨骼剩余的生长潜力，对于外源性因素诱导

的骨质疏松，不一定需要药物治疗。研究表明，GC
诱导的骨质疏松，在停药后骨量可能会自发恢

复［68］。若停药后改善不明显，可考虑药物治疗，但

由于证据有限，在儿童中使用缺乏相关指南。

患儿长期使用 GC 罹患白内障和青光眼的风

险较成年人更高，因此应至少每 6 个月进行一次临

床眼科评估。若出现无法通过药物或手术手段控

制的眼压升高，建议降低剂量或停用 GC，积极寻

找其他替代药物［69-70］。
5.2.3　其他药物不良反应的预防和处理　儿童使

用免疫抑制剂常见的副作用包括肾毒性、高血压、

高血糖、骨病、骨髓抑制、肿瘤和感染等［71］。尽管

在笔者总结的 41 例使用免疫抑制剂治疗的 PPV 患

儿中，未见严重不良反应的发生，但在 PPV 治疗

中，免疫抑制剂的选择仍需慎重，且必须严格监控

其不良反应。

除以上常规不良反应，AZA 使用还可能造成

缺乏巯基嘌呤甲基转移酶活性的患者出现严重的

骨髓抑制，建议使用前进行 TPMT 及 NUDT15 基因

型检测［72-73］。RTX 主要不良反应包括：输注反应、

过敏反应、感染、乙型肝炎病毒再激活等［54］。建议

患者首次输注之后前 3 个月至少每月进行 1 次实

验室检查，后续至少每 3 个月复查 1 次［46，50-51］。
5.2.4　疫苗接种　美国传染病学会建议 PPV 患儿

与健康儿童按照相同的时间表进行常规灭活疫苗

接种。尽可能在服用免疫抑制药物前 2 周接种疫

苗。免疫抑制患者禁用活疫苗（带状疱疹疫苗、活

流感疫苗、麻疹腮腺炎 -风疹疫苗）。若有特殊需

要 ，建 议 在 开 始 免 疫 抑 制 治 疗 前 4 周 接 种 活

疫苗［74］。

6　预后特点

自 GC 出现后，天疱疮患者（尤其是 PV）死亡率

从 75% 降低到 30%，免疫抑制剂的辅助应用使得

疾 病 本 身 所 致 的 死 亡 率 进 一 步 下 降 至 5%～

30%［11］。常见的死亡原因为皮肤和黏膜剥离导致

的体液和蛋白质流失，以及大剂量使用 GC 和免疫

抑制剂导致的感染等并发症［75］。
PV 的缓解率与随访时间和治疗方式有较大关

系。Cholera 等［76］汇总了 1 924 例初诊年龄 4～89 岁

的 PV 患者治疗数据，随访时间从 9 个月至 22 年。

其中，321 例（16.7%）患者完全缓解（停止治疗），

894 例（46.5%）患者部分缓解（低剂量维持治疗），

485 例（25.2%）患者仍在接受治疗，177 例（9.2%）患

者死亡，47 例（2.4%）患者被归类为无反应并转诊

到其他地方治疗。此外，研究显示天疱疮完全缓

解 率 为 12%～57.1%，部 分 缓 解 率 为 19.3%～

62.3%［77-78］。笔者总结的 104 例 PPV 患儿随访时间
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为 1～120 个月，平均 38 个月。PPV 患儿的预后优

于 APV 患者，在 88 例明确预后情况的患儿中，有

41 例（46.6%）在经过治疗后完全缓解（停止治疗），

有 36 例（40.9%）部分缓解（低剂量维持），有 10 例

患儿仍在接受治疗（11.4%），仅有 1 例（1.1%）患儿

使用激素后出现严重的并发症，最终死于肺炎和

败血症［79］。PPV 患儿与 APV 患者死亡率差异的原

因可能是由于成人患者需要使用更长时间的 GC
和免疫抑制剂才能达到减量要求，会导致严重的

免疫抑制。同时，成年人往往患有更多的基础疾

病，这一定程度上增加了死亡的风险。

7　总结与展望

PPV 的病因、临床特点和组织病理学特点与

APV 具有一定的相似性，关键在于早期诊断，及时

采取正确的治疗手段。由于该病较为罕见，且儿

童患者表达能力、依从性相对较差，诊断比成人患

者更为困难，表 1 总结了 APV 与 PPV 的疾病特征对

比。口腔黏膜是 PPV 最易累及的部位，口腔医师

应保持警惕，对于原因不明的口腔黏膜水疱、糜烂

及溃疡，应考虑 PPV 的可能。患儿的依从性是影

响 PPV 治疗效果的重要因素，对 PPV 进行临床管

理时，应注意对患儿和家长进行健康教育，充分发

挥家庭的支持、鼓励、监督和促进作用。PPV 可能

累及多个器官，口腔黏膜科医师除关注口腔病损

外，还应关注患儿全身其他系统的症状和体征，必

要时通过多学科团队合作及时进行干预，保护患

儿的身心健康。

表 1　APV 与 PPV 的疾病特征对比

Table 1　Comparison of disease characteristics between APV and PPV

Age of onset

Gender

Lesion characteristics Oral mucosa

Other mucosa

Skin

Mucous membrane only
Skin only
Skin+ Mucous membrane

Lips
Buccal mucosa
Tongue
Palate
Floor of the mouth
Gingiva

Nasal mucosa
Pharynx and throat
Esophagus
Conjunctiva
Genitalia
Perianal area

Scalp
Face
Limbs
Trunk
Fingernails/toenails

PPV
≤12 years old     29.8%
12~18 years old   70.2%

Male     51.0%
Female   49.0%

87.3%
25.0%
27.9%
19.2%
15.4%
2.9%
19.2%
52.9%
5.8%
16.3%
3.8%
9.6%
28.8%
6.7%
80.4%
17.3%
19.2%
39.4%
51.0%
3.8%
19.6%
8.8%
71.6%

APV
>18 years old
(Onset typically occurs 40-60 years old)

The ratio of male to female is 1:1.1

71.4%-98.1%
22.0%-46.2%
30.0%-63.2%
22.0%-45.3%
20.0%
8.0%
28.0%
20.0%-50.0%
16.0%
44.0%-55.0%
3.6%
2.0%-16.0%
3.0%
2.0%
16.0%-68.4%
6.0%
28.0%
14.0%
20.0%
13.0%
18.0%
11.6%
70.4%
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Laboratory examination

Therapeutic regimen

Adverse
reaction of GC

Mortality

Remission rate

HE
DIF
IIF
Antibodies to Dsg1（ELISA）
Antibodies to Dsg3（ELISA）

Topical drug
Systemic administration

Growth and bone development

Metabolism

Immunosuppression
 and infection
Complication of eyes

Psychological health

Complete response 
rate(discontinuation)
Partial response rate
 (low dose maintenance)

GC
 Prednisone
 Others
Immunosuppressor
 AZA
 MMF
 CTX
 MTX
 CsA
Biologicals
 RTX
Other drugs
 DDS

98.0%
98.9%
91.4%
73.7%
100.0%

7.7%

71.2%
22.1%

24.0%
6.7%
3.8%
2.9%
1.9%

12.5%

21.7%

Growth retardation (17.4%), osteoporosis (8.7%), 
abnormal bone development, fracture (4.3%)
Cushingoid face (73.9%), significant weight gain 
or obesity (39.1%), impaired glucose tolerance 
or diabetes, increased susceptibility to edema 
(4.3%) or hypertension (17.4%), affecting sex 
hormone levels (irregular menstruation and ab‐
normal sexual development)
Increased risk of infection (17.4%) and de‐
creased vaccine response
More sensitive, especially increased eye pres‐
sure, cataracts (4.3%), and eye infections
Mood swings, anxiety, depression, and learning 
problems (4.3%)

1.1%

46.6%

40.9%

77.8%-100.0%
60.0%-100.0%
70.0%-90.0%
46.0%-75.0%
90.0%

26.0%-39.0%

66.0%
34.0%

8.0%
18.0%
2.0%
2.0%
2.0%

8.0%

4.0%

The risk of osteoporosis and fracture is 
increased
Cushing’s appearance, weight gain or 
obesity, insulin resistance or diabetes, 
edema or hypertension, affected sex hor‐
mone levels (irregular menstruation, hir‐
sutism, decreased testicular function)

Increased risk of infection

Progressive and occult, and more 
closely related to systemic diseases
Depression, anxiety, and changes in cog‐
nitive function

5.0%-30.0%

16.7%

46.5%

References in Table 1: [8-11, 30-35, 39-41, 45-46, 48, 50-51, 76-78]. PPV: pediatric pemphigus vulgaris; APV: adult pemphigus vulgaris; HE: histo‐
pathological examination; DIF: Direct immunofluorescence; IIF: indirect immunofluorescence; ELISA: enzyme-linked immunosorbent assay; Dsg: desmo‐
glein glycoprotein; GC: glucocorticoid; AZA: azathioprine; MMF: mortemycophenolate; CTX: cyclophosphamide; MTX: methotrexate; CsA: cyclosporine A; 
RTX: rituximab; DDS: 4, 4’-diaminodiphenylsulfone

【Author contributions】　Liang WH is responsible for collecting and 
analyzing data, and writing the original draft. Chen YT is responsible for 
collecting data and revising the paper. Dan HX is responsible for super‐

vision, funding acquisition and revising the paper. All authors read and 
approved the final manuscript as submitted.

·· 593



口腔疾病防治 2025年 7月 第 33卷 第 7期
　　　Journal of Prevention and Treatment for Stomatological Diseases, Jul. 2025,Vol.33 No.7　http://www.kqjbfz.com

参考文献

[1] Di Lernia V, Casanova DM, Goldust M, et al. Pemphigus vulgaris 
and bullous pemphigoid: update on diagnosis and treatment[J]. 
Dermatol Pract Concept, 2020, 10(3): e2020050. doi: 10.5826/
dpc.1003a50.

[2] Chen AW, Liu L, Yang H, et al. Clinical features, diagnosis and 
treatment of different types of paediatric pemphigus[J]. Acta Derm 
Venereol, 2025, 105: adv42776. doi: 10.2340/actadv.v105.42776.

[3] Quintarelli L, Coi A, Maglie R, et al. Clinical patterns, survival, 
comorbidities, and treatment regimens in 149 patients with pem‐
phigus in Tuscany (Italy): a 12-year hospital-based study[J]. Front 
Immunol, 2022, 13: 895490. doi: 10.3389/fimmu.2022.895490.

[4] Zhao L, Chen Y, Wang M. The global incidence rate of pemphigus 
vulgaris: a systematic review and meta-analysis[J]. Dermatology, 
2023, 239(4): 514-522. doi: 10.1159/000530121.

[5] Lins GT, Barbosa NLS, de Abreu EMV, et al. Childhood pemphi‐
gus vulgaris is a challenging diagnosis[J]. Autops Case Rep, 2021, 
11: e2021267. doi: 10.4322/acr.2021.267.

[6] Gue S, Huang G, Moore L, et al. Pemphigus vulgaris and eosino‐
philic esophagitis in a 13-year-old boy: case report and review of 
the literature[J]. Pediatr Dermatol, 2017, 34(2): e80-e84. doi: 
10.1111/pde.13086.

[7] Mistry BD, Leis M, Lee DM, et al. Management of pediatric pem‐
phigus vulgaris with rituximab: a case report and review of the lit‐
erature[J]. Pediatr Dermatol, 2022, 39(6): 960-966. doi: 10.1111/
pde.15095.

[8] Luo Y, Fei X, Wang M, et al. Epidemiology of malignant tumors in 
patients with pemphigus: an analysis of trends from 1955 to 2021
[J]. Clin Exp Med, 2024, 24(1): 100. doi: 10.1007/s10238-024-

01354-8.
[9] Timóteo RP, Pessoa-Gonçalves YM, do Carmo Neto JR, et al. A 

global view of pemphigus: geographical variations[J]. Clin Rev Al‐
lergy Immunol, 2024, 66(1): 14-29. doi: 10.1007/s12016-024-

08980-w.
[10] Holtsche MM, Boch K, Schmidt E. Autoimmune bullous dermato‐

ses[J]. J Dtsch Dermatol Ges, 2023, 21(4): 405-412. doi: 10.1111/
ddg.15046.

[11] Rosi-Schumacher M, Baker J, Waris J, et al. Worldwide epidemio‐
logic factors in pemphigus vulgaris and bullous pemphigoid[J]. 
Front Immunol, 2023, 14: 1159351. doi: 10.3389/
fimmu.2023.1159351.

[12] Hübner F, König IR, Holtsche MM, et al. Prevalence and age dis‐
tribution of pemphigus and pemphigoid diseases among paediatric 
patients in Germany[J]. J Eur Acad Dermatol Venereol, 2020, 34
(11): 2600-2605. doi: 10.1111/jdv.16467.

[13] Vezzoli P, Parietti M, Carugno A, et al. Childhood pemphigus vul‐
garis during COVID-19 outbreak successfully treated with predni‐
sone and azathioprine: a case report and literature review[J]. J Clin 
Med, 2022, 11(22): 6858. doi: 10.3390/jcm11226858.

[14] De D, Shah S, Mahajan R, et al. Pemphigus and pregnancy[J]. In‐
dian Dermatol Online J, 2024, 15(5): 749-757. doi: 10.4103/idoj.
idoj_632_23.

[15] Aiholli S, Inamadar A, Janagond AB. Neonatal pemphigus vulgaris

[J]. BMJ Case Rep, 2024, 17(9): e259305. doi: 10.1136/bcr-2023-

259305.
[16] Genovese G, Derlino F, Berti E, et al. Treatment of autoimmune 

bullous diseases during pregnancy and lactation: a review focusing 
on pemphigus and pemphigoid gestationis[J]. Front Pharmacol, 
2020, 11: 583354. doi: 10.3389/fphar.2020.583354.

[17] Lan Y, Zhang H, Jin H. Pregnancy in pemphigus vulgaris: a sys‐
tematic review[J]. Am J Reprod Immunol, 2024, 91(1): e13813. 
doi: 10.1111/aji.13813.

[18] Drenovska K, Ivanova M, Vassileva S, et al. Association of spe‐
cific HLA alleles and haplotypes with pemphigus vulgaris in the 
Bulgarian population[J]. Front Immunol, 2022, 13: 901386. doi: 
10.3389/fimmu.2022.901386.

[19] Sun Y, Liu H, Yang B, et al. Investigation of the predisposing fac‐
tor of pemphigus and its clinical subtype through a genome-wide 
association and next generation sequence analysis[J]. J Eur Acad 
Dermatol Venereol, 2019, 33(2): 410-415. doi: 10.1111/jdv.15227.

[20] Fania L, Moro F, De Paolis E, et al. Pemphigus vulgaris in two 
pairs of siblings from two unrelated Italian families: human leuko‐
cyte antigen genotypes, ST18 mutation and immunological profile
[J]. J Dermatol, 2021, 48(2): 211-214. doi: 10.1111/1346-

8138.15656.
[21] Ghaedi F, Etesami I, Aryanian Z, et al. Drug-induced pemphigus: 

a systematic review of 170 patients[J]. Int Immunopharmacol, 
2021, 92: 107299. doi: 10.1016/j.intimp.2020.107299.

[22] Ligrone L, Lembo S, Cillo F, et al. A severe relapse of pemphigus 
vulgaris after SARS-CoV-2 vaccination[J]. J Eur Acad Dermatol 
Venereol, 2023, 37(12): e1369-e1371. doi: 10.1111/jdv.19414.

[23] Martora F, Battista T, Potestio L, et al. Pemphigus and bullous 
pemphigoid following COVID-19 vaccination: a systematic review
[J]. Viruses, 2024, 16(12): 1896. doi: 10.3390/v16121896.

[24] Ruocco E, Ruocco V, Lo Schiavo A, et al. Viruses and pemphigus: 
an intriguing never-ending story[J]. Dermatology, 2014, 229(4): 
310-315. doi: 10.1159/000365845.

[25] Subadra K, Sathasivasubramanian S, Warrier S A. Oral pemphigus 
vulgaris[J]. Cureus, 2021, 13(9): e18005. doi: 10.7759/cu‐
reus.18005.

[26] Kincaid L, Weinstein M. Rituximab therapy for childhood pemphi‐
gus vulgaris[J]. Pediatr Dermatol, 2016, 33(2): e61-e64. doi: 
10.1111/pde.12744.

[27] Baratta A, Camarillo D, Papa C, et al. Pediatric pemphigus vul‐
garis: durable treatment responses achieved with prednisone and 
mycophenolate mofetil (MMF) [J]. Pediatr Dermatol, 2013, 30(2): 
240-244. doi: 10.1111/j.1525-1470.2012.01730.x.

[28] Cetkovská P, Pizinger K. Childhood pemphigus associated with 
montelukast administration[J]. Clin Exp Dermatol, 2003, 28(3): 
328-329. doi: 10.1046/j.1365-2230.2003.01266.x.

[29] Welc N, Ważniewicz S, Głuszak P, et al. Clinical characteristics, 
comorbidities, and treatment in patients with pemphigus-a single-

center retrospective study[J]. Antibodies(Basel), 2024, 13(4): 103. 
doi: 10.3390/antib13040103.

[30] Askin O, Ozkoca D, Kutlubay Z, et al. A retrospective analysis of 
pemphigus vulgaris patients: demographics, diagnosis, co-morbid 

·· 594



口腔疾病防治 2025年 7月 第 33卷 第 7期
Journal of Prevention and Treatment for Stomatological Diseases, Jul. 2025,Vol.33 No.7　http://www.kqjbfz.com　　　

diseases and treatment modalities used[J]. North Clin Istanbul, 
2020, 7(6): 597-602. doi: 10.14744/nci.2020.37039

[31] Polat AK, Mülayim MK, Gür TF, et al. Evaluation of the quality of 
life and the demographic and clinical characteristics of patients 
with pemphigus with oral mucosal İnvolvement: a multicenter ob‐
servational study[J]. Dermatol Pract Concept, 2024, 14(2): 
e2024099. doi: 10.5826/dpc.1402a99.

[32] Filho SRC, da Silva LAM, Maia CR, et al. Oral Pemphigus vul‐
garis diagnostic characteristics and treatment: a systematic review
[J]. Med Mol Morphol, 2025, 58(1): 1-22. doi: 10.1007/s00795-

024-00414-y.
[33] Morais HGF, Costa CSO, Medeiros MRS, et al. Pemphigus vul‐

garis and mucous membrane pemphigoid: a systematic review of 
clinical manifestations, diagnosis, and treatment[J]. J Stomatol 
Oral Maxillofac Surg, 2024, 125(5S2): 101960. doi: 10.1016/j.jor‐
mas.2024.101960.

[34] Chams-Davatchi C, Valikhani M, Daneshpazhooh M, et al. Pem‐
phigus: analysis of 1209 cases[J]. Int J Dermatol, 2005, 44(6): 470-

476. doi: 10.1111/j.1365-4632.2004.02501.x.
[35] Batistella EÂ, Sabino da Silva R, Rivero ERC, et al. Prevalence of 

oral mucosal lesions in patients with pemphigus vulgaris: a system‐
atic review and meta-analysis[J]. J Oral Pathol Med, 2021, 50(8): 
750-757. doi: 10.1111/jop.13167.

[36] Nili A, Salehi Farid A, Asgari M, et al. Current status and pros‐
pects for the diagnosis of pemphigus vulgaris[J]. Expert Rev Clin 
Immunol, 2021, 17(8): 819-834. doi: 10.1080/1744666X.2021.194
5925.

[37] Bk P, Panwar H, Joshi D, et al. Diagnostic utility of direct immuno‐
fluorescence on paraffin-embedded skin biopsy samples for the di‐
agnosis of autoimmune vesiculobullous lesions[J]. Cureus, 2024, 
16(3): e56916. doi: 10.7759/cureus.56916.

[38] Dridi SM, Lutz CM, Gaultier F, et al. Oral biopsy in mucous mem‐
brane pemphigoid and pemphigus vulgaris with gingival expres‐
sion: the optimal site. A systematic review and meta-analysis[J]. 
BMC Oral Health, 2024, 24(1): 1093. doi: 10.1186/s12903-024-

04853-y.
[39] Carey B, Joshi S, Abdelghani A, et al. The optimal oral biopsy site 

for diagnosis of mucous membrane pemphigoid and pemphigus vul‐
garis[J]. Br J Dermatol, 2020, 182(3): 747-753. doi: 10.1111/
bjd.18032.

[40] Egami S, Yamagami J, Amagai M. Autoimmune bullous skin dis‐
eases, pemphigus and pemphigoid[J]. J Allergy Clin Immunol, 
2020, 145(4): 1031-1047. doi: 10.1016/j.jaci.2020.02.013.

[41] Zeng Q, Liu J, Mu J, et al. Optimal biopsy site for the diagnosis of 
oral pemphigus vulgaris and mucous membrane pemphigoid: a sys‐
tematic review and meta-analysis[J]. Int J Oral Maxillofac Surg, 
2023, 52(11): 1162-1172. doi: 10.1016/j.ijom.2023.05.005.

[42] Muralitharan A, Rai R, Shanmugasundaram S. Comparison of 
BIOCHIP mosaic based indirect immunofluorescence and oral di‐
rect immunofluorescence in patients with oral mucosal pemphigus
[J]. Indian Dermatol Online J, 2024, 15(6): 982-985. doi: 10.4103/
idoj.idoj_2_24.

[43] Arockiam S, Raj B, Prabha N, et al. Diagnostic utility of immuno‐

fluorescence in oral lesions: a systematic review[J]. J Oral Maxillo‐
fac Res, 2024, 15(3): e2. doi: 10.5037/jomr.2024.15302.

[44] Manocha A, Tirumalae R. Histopathology of pemphigus vulgaris 
revisited[J]. Am J Dermatopathol, 2021, 43(6): 429-437. doi: 
10.1097/DAD.0000000000001838.

[45] Petruzzi M, Lucchese A, Contaldo M, et al. ELISA detection of 
anti-desmoglein 1 and anti-desmoglein 3 and indirect immunofluo‐
rescence in oral pemphigus: a retrospective study[J]. Oral Dis, 
2022, 28(4): 1149-1156. doi: 10.1111/odi.13849.

[46] Joly P, Horvath B, Patsatsi Α, et al. Updated S2K guidelines on 
the management of pemphigus vulgaris and foliaceus initiated by 
the European academy of dermatology and venereology (EADV)[J]. 
J Eur Acad Dermatol Venereol, 2020, 34(9): 1900-1913. doi: 
10.1111/jdv.16752.

[47] Pieper J, Pollmann R, Eming R, et al. Disease progression and re‐
sponse to therapy in pemphigus based on a registry[J]. J Dtsch Der‐
matol Ges, 2022, 20(4): 461-467. doi: 10.1111/ddg.14695.

[48] Hashimoto T, Tsuruta D, Koga H, et al. Summary of results of sero‐
logical tests and diagnoses for 4774 cases of various autoimmune 
bullous diseases consulted to kurume university[J]. Br J Dermatol, 
2016, 175(5): 953-965. doi: 10.1111/bjd.14692.

[49] Di Lullo G, Calabresi V, Mariotti F, et al. Identification of a novel 
non-desmoglein autoantigen in pemphigus vulgaris[J]. Front Immu‐
nol, 2019, 10: 1391. doi: 10.3389/fimmu.2019.01391.

[50] 中国医师协会皮肤科医师分会, 中华医学会皮肤性病学分会

治疗学组, 中国医疗保健国际交流促进会皮肤医学分会, 等 . 
中国天疱疮诊疗指南(2024 版)[J]. 中华皮肤科杂志 , 2024, 57
(10): 873-886. doi: 10.35541/cjd.20240222.
China Dermatologist Association, Treatment Group, Chinese Soci‐
ety of Dermatology, Dermatology Branch of China International Ex‐
change and Promotive Association for Medical and Health Care, et 
al. Guidelines for diagnosis and treatment of pemphigus in China
(2024)[J]. Chin J Dermatol, 2024, 57(10): 873-886. doi: 10.35541/
cjd.20240222.

[51] Murrell DF, Peña S, Joly P, et al. Diagnosis and management of 
pemphigus: recommendations of an international panel of experts
[J]. J Am Acad Dermatol, 2020, 82(3): 575-585.e1. doi: 10.1016/j.
jaad.2018.02.021.

[52] Lovell KK, Momin RI, Sangha HS, et al. Dapsone use in dermatol‐
ogy[J]. Am J Clin Dermatol, 2024, 25(5): 811-822. doi: 10.1007/
s40257-024-00879-8.

[53] Nasri J, Jungo P, Blickenstorfer M, et al. Linear IgA bullous der‐
matosis of childhood[J]. Dermatol Online J, 2022, 28(5). doi: 
10.5070/D328559270.

[54] Ciolfi C, Sernicola A, Alaibac M. Role of rituximab in the treat‐
ment of pemphigus vulgaris: patient selection and acceptability[J]. 
Patient Prefer Adherence, 2022, 16: 3035-3043. doi: 10.2147/
PPA.S350756.

[55] Hansrivijit P, Cheungpasitporn W, Thongprayoon C, et al. Ritux‐
imab therapy for focal segmental glomerulosclerosis and minimal 
change disease in adults: a systematic review and meta-analysis
[J]. BMC Nephrol, 2020, 21(1): 134. doi: 10.1186/s12882-020-

01797-7.

·· 595



口腔疾病防治 2025年 7月 第 33卷 第 7期
　　　Journal of Prevention and Treatment for Stomatological Diseases, Jul. 2025,Vol.33 No.7　http://www.kqjbfz.com

[56] Breu M, Sandesjö F, Milos RI, et al. Rituximab treatment in 
pediatric-onset multiple sclerosis[J]. Eur J Neurol, 2024, 31(5): 
e16228. doi: 10.1111/ene.16228.

[57] Tavakolpour S, Mahmoudi H, Balighi K, et al. Sixteen-year history 
of rituximab therapy for 1085 pemphigus vulgaris patients: a sys‐
tematic review[J]. Int Immunopharmacol, 2018, 54: 131-138. doi: 
10.1016/j.intimp.2017.11.005.

[58] Frampton JE. Rituximab: a review in pemphigus vulgaris[J]. Am J 
Clin Dermatol, 2020, 21(1): 149-156. doi: 10.1007/s40257-019-

00497-9.
[59] Santiago-Vázquez M, González-Molina VJ, Rodriguez-Ramos FM, 

et al. Successful treatment of recalcitrant pediatric pemphigus vul‐
garis with rituximab[J]. Clin Pediatr(Phila), 2023, 62(6): 541-547. 
doi: 10.1177/00099228221140801.

[60] Mahmoudi H, Toosi R, Salehi Farid A, et al. Pemphigus disease 
and area index: unmet needs in the real-world management of pem‐
phigus[J]. Oral Dis, 2024, 30(4): 2275-2277. doi: 10.1111/
odi.14713.

[61] Tseng H, Stone C, Shulruf B, et al. Establishing minimal clinically 
important differences for the pemphigus disease area index[J]. Br J 
Dermatol, 2024, 191(5): 823-831. doi: 10.1093/bjd/ljae283.

[62] Mignard C, Maho-Vaillant M, Golinski ML, et al. Factors associ‐
ated with short-term relapse in patients with pemphigus who re‐
ceive rituximab as first-line therapy: a post hoc analysis of a ran‐
domized clinical trial[J]. JAMA Dermatol, 2020, 156(5): 545-552. 
doi: 10.1001/jamadermatol.2020.0290.

[63] Delavarian Z, Layegh P, Pakfetrat A, et al. Evaluation of desmo‐
glein 1 and 3 autoantibodies in pemphigus vulgaris: correlation 
with disease severity[J]. J Clin Exp Dent, 2020, 12(5): e440-e445. 
doi: 10.4317/jced.56289.

[64] Wang H, Zhou J, Guo X, et al. Use of glucocorticoids in the man‐
agement of immunotherapy-related adverse effects[J]. Thorac Can‐
cer, 2020, 11(10): 3047-3052. doi: 10.1111/1759-7714.13589.

[65] Li JX, Cummins CL. Fresh insights into glucocorticoid-induced 
diabetes mellitus and new therapeutic directions[J]. Nat Rev Endo‐
crinol, 2022, 18(9): 540-557. doi: 10.1038/s41574-022-00683-6.

[66] 中华医学会儿科学分会神经学组 . 儿童神经系统疾病糖皮质

激素治疗专家系列建议之一 : 总论 [J]. 中国实用儿科杂志 , 
2022, 37(5): 328-330. doi: 10.19538/j.ek2022050602.
Neurology Group of Pediatric Society of Chinese Medical Associa‐
tion. A series of expert recommendations on glucocorticoid treat‐
ment for pediatric nervous system diseases( Ⅰ) -an introductio[J]. 
Chin J Pract Pediatr, 2022, 37(5): 328-330. doi: 10.19538/j.
ek2022050602.

[67] Hua J, Huang J, Li G, et al. Glucocorticoid induced bone disorders 
in children: research progress in treatment mechanisms[J]. Front 
Endocrinol(Lausanne), 2023, 14: 1119427. doi: 10.3389/
fendo.2023.1119427.

[68] Lim DBN, Moon RJ, Davies JH. Advances in diagnosis and man‐
agement of childhood osteoporosis[J]. J Clin Res Pediatr Endocri‐
nol, 2022, 14(4): 370-384. doi: 10.4274/jcrpe.galenos.2022.2022-

8-3.
[69] Roberti G, Oddone F, Agnifili L, et al. Steroid-induced glaucoma: 

epidemiology, pathophysiology, and clinical management[J]. Surv 
Ophthalmol, 2020, 65(4): 458-472. doi: 10.1016/j. survoph‐
thal.2020.01.002.

[70] Gaballa SA, Kompella UB, Elgarhy O, et al. Corticosteroids in oph‐
thalmology: drug delivery innovations, pharmacology, clinical ap‐
plications, and future perspectives[J]. Drug Deliv Transl Res, 
2021, 11(3): 866-893. doi: 10.1007/s13346-020-00843-z.

[71] 刘晓曼, 陈孝 . 关注免疫抑制剂在儿童中应用的安全性[J]. 药
物不良反应杂志 , 2022, 24(10): 505-507. doi: 10.3760/cma. j.
cn114015-20220812-00736.
Liu XM, Chen X. Pay attention to the medication safety of immu‐
nosuppressants in children[J]. Adverse Drug React J, 2022, 24
(10): 505-507. doi: 10.3760/cma.j.cn114015-20220812-00736.

[72] Ueda H, Narumi K, Asano S, et al. Comparative study on the oc‐
currence of adverse effects in the concomitant use of azathioprine 
and aldehyde oxidase inhibitors[J]. Expert Opin Drug Saf, 2024, 23
(1): 89-97. doi: 10.1080/14740338.2023.2295976.

[73] Mitra S, Ghosh A, Chatterjee S, et al. Association of TPMT and 
NUDT15 gene polymorphisms with azathioprine-induced leukope‐
nia: a case-control study in Eastern India[J]. Indian J Pharmacol, 
2024, 56(3): 166-171. doi: 10.4103/ijp.ijp_764_23.

[74] Laniosz V, Lehman JS, Poland GA, et al. Literature-based immuni‐
zation recommendations for patients requiring immunosuppressive 
medications for autoimmune bullous dermatoses[J]. Int J Dermatol, 
2016, 55(6): 599-607. doi:10.1111/ijd.13140.

[75] De Felici Del Giudice MB, Calanca C, Sassetti C, et al. Severe 
pemphigus vulgaris resistant to conventional therapies and with 
hypersensitivity to rituximab in a 12-year-old child[J]. Children
(Basel), 2023, 10(6): 920. doi: 10.3390/children10060920.

[76] Cholera M, Chainani-Wu N. Management of pemphigus vulgaris
[J]. Adv Ther, 2016, 33(6): 910-958. doi: 10.1007/s12325-016-

0343-4.
[77] Wang M, Li J, Shang P, et al. Evaluation of clinical factors and 

outcome of systemic glucocorticoid therapy discontinuation in pa‐
tients with pemphigus achieving complete remission[J]. J Derma‐
tol, 2023, 50(10): 1347-1352. doi: 10.1111/1346-8138.16838.

[78] Kavala M, Zindancı İ, Turkoglu Z, et al. Nineteen-year retrospec‐
tive evaluation of pemphigus in a single dermatology centre in Is‐
tanbul, Turkey[J]. Postepy Dermatol Alergol, 2020, 37(1): 23-28. 
doi: 10.5114/ada.2020.93380.

[79] Jordon RE, Ihrig JJ, Perry HO. Childhood pemphigus vulgaris. Re‐
port of a case[J]. Arch Dermatol, 1969, 99(2): 176-179.

（编辑　罗燕鸿）

 Open Access
This article is licensed under a Creative Commons

Attribution 4.0 International License.
Copyright © 2025 by Editorial Department of Journal of

Prevention and Treatment for Stomatological Diseases

官网    

·· 596




