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Вопросы,  которые будут  
рассмотрены в лекции :
1. Основные клинические формы сис-

темной склеродермии и различия

в выживаемости.

2. Применяющиеся сегодня диагности-

ческие критерии болезни и их недос-

татки.

3. Направления в разработке новых

подходов для раннего выявления бо-

лезни.

4. Предварительные критерии диагно-

стики очень раннего системного

склероза.

5. Алгоритм ранней (доклинической)

диагностики системной склеродер-

мии при выявлении у больного фено-

мена Рейно.

Системная склеродермия (ССД) – яр-

кий представитель склеродермической груп-

пы болезней, объединенных по признаку из-

быточного фиброзообразования. Эта группа

включает также очаговую склеродермию,

диффузный эозинофильный фасциит, скле-

родерму Бушке, индуцированную склеродер-

мию, паранеопластическую или опухоль-ас-

социированную склеродермию, некоторые

генетически детерминированные болезни,

склеродермоподобные синдромы при болез-

нях нарушения обмена веществ, поражение

кожи при хронической реакции отторжения

трансплантата («адъювантная» болезнь),

IgG4-связанные системные заболевания

(в том числе мультифокальный фиброз) и др.

[1]. 

ССД (согласно МКБ-10 – прогрессиру-

ющий системный склероз, М34.0) – стадийно

протекающее полиорганное заболевание с ха-

рактерными вазоспастическими сосудистыми

реакциями и прогрессирующей генерализо-

ванной васкулопатией с ишемическими нару-

шениями, при котором развиваются своеоб-

разные аутоиммунные расстройства, сопро-

вождающиеся активацией фиброзообразова-

ния с избыточным отложением коллагена

и других компонентов экстрацеллюлярного

матрикса в тканях. 

Патогенез ССД схематично представля-

ют как сложный многоэтапный процесс, на-

чинающийся, по-видимому, с микроваску-

лярного повреждения [2, 3]. Уже на ранних

этапах болезни наблюдается генерализован-

ная васкулопатия, прогрессирование которой

приводит к фиброзной гиперплазии интимы,

фиброзу адвентиции, резкому сужению и/или

облитерации сосудов и последующей ишемии

[4, 5]. Предполагается, что повреждение эндо-

телия микрососудов ассоциируется с аутоим-

мунными и воспалительными реакциями [2,

5]. Прямое и косвенное следствие этих про-

цессов – активация фибробластов, ключевое

событие в развитии фиброза [3, 6]. Активиро-

ванные фибробласты в поврежденных тканях

трансформируются в миофибробласты, кото-

рые начинают синтезировать белки экстра-

целлюлярного матрикса в избыточном коли-

честве, что завершается фиброзированием

тканей и органов. Таким образом, стадийное

течение ССД закономерно приводит к разви-

тию необратимых распространенных фиброз-

ных изменений, определяющих высокую ин-

валидизацию больных и общий плохой про-

гноз болезни. 

ССД как самостоятельная нозологиче-

ская единица, относящаяся к системным ау-

тоиммунным ревматическим болезням, отли-

чается большой клинико-патогенетической

гетерогенностью. Общепринятой классифи-

кации ССД нет, в то же время классификации

болезни в разных странах имеют много обще-

го [1, 7, 8]. Все многообразие клинических ва-

риантов ССД сведено к нескольким основ-

ным формам: 

1. Диффузная склеродермия.

2. Лимитированная склеродермия,

включая так называемый CREST-синдром

(кальциноз, феномен Рейно, гипотония пи-

щевода, склеродактилия, телеангиэктазии).

3. Склеродермия без склеродермы (по-

ражение только висцеральных органов) –

редкая форма болезни, которая диагностиру-

ется примерно в 2% случаев.

4. Перекрестные формы, когда ССД со-

четается с ревматоидным артритом, систем-

ной красной волчанкой, воспалительными

миопатиями и др. Таким образом, распро-

страненный за рубежом термин «Overlaр-син-

дром» означает сочетание у больного нозоло-

гически самостоятельных заболеваний, удов-

летворяющих существующим критериям их

диагноза.

Более детальная классификация ССД

была предложена Н.Г. Гусевой [4]. Эта класси-

фикация включает, кроме вышеупомянутых

клинических форм, ювенильную ССД с нача-
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лом болезни до 16 лет. Ювенильная ССД – редкое заболе-

вание детского возраста. Среди взрослых больных ССД ча-

стота ювенильной формы составляет предположительно

1,5–11,5%. Спектр клинических проявлений болезни схо-

ден с таковым у взрослых, однако имеются определенные

различия. Висцериты встречаются так же часто, как

у взрослых, и определяют прогноз болезни, но в целом

прогноз лучше, чем у взрослых: 5-летняя выживаемость

составляет 95% [9]. Отечественная классификация CCД

включает также определение характера течения и темпов

прогрессирования (острое быстропрогрессирующее,

подострое умеренно прогрессирующее и хроническое мед-

ленно прогрессирующее) и стадии болезни (начальная, ге-

нерализованная и поздняя, или терминальная) [10]. Кон-

кретизация по всем трем параметрам отечественной клас-

сификации – клинической форме, варианту течения и ста-

дии болезни – важна для диагностики, выбора терапевти-

ческой программы и определения прогноза [3]. Важно, что

при ССД формирование висцеральной патологии и харак-

тер течения заболевания детерминируются на ранней ста-

дии, длительность которой зависит от темпа прогрессиро-

вания болезни [11]. 

Разные формы ССД существенно различаются меха-

низмами развития патологических реакций, клинически-

ми проявлениями и прогнозом. Наиболее часто встречают-

ся диффузная и лимитированная формы, общая характе-

ристика которых представлена в табл. 1.

Уже в дебюте имеются четкие различия между этими

формами ССД [11]. Так, при диффузной ССД (дССД) по-

лисиндромная картина заболевания, включая характерное

поражение кожи, синдром Рейно, суставные проявления,

формируется уже в первые 3–6 мес болезни, у 2/3 больных

наблюдаются такие общие симптомы, как лихорадка и зна-

чительная потеря массы тела. Активное формирование

симптомокомплекса болезни, включая висцериты, проис-

ходит быстро, и диагноз может быть установлен уже в пер-

вый год болезни. При лимитированной форме (лССД) на-

чало болезни моносимптомное, проявляется длительным,

нередко многолетним феноменом Рейно, а первые сим-

птомы поражения кожи кистей и лица появляются в сред-

нем через 5 лет от начала синдрома Рейно. Постепенно

присоединяются ишемические и трофические изменения

на пальцах (рубчики и изъязвления, уменьшение объема

мягких тканей дистальных фаланг, остеолиз), умеренно

выраженное склеротическое поражение внутренних орга-

нов. Развернутая картина болезни формируется в среднем

через 3–5 лет после появления первого «не-Рейно» сим-

птома. 

Известно, что различия в клинической картине

и темпах прогрессирования закономерно отражаются на

прогнозе, который значительно хуже у больных с диффуз-

ной формой болезни, особенно при присоединении пора-

жения висцеральных органов. Крайне неблагоприятным

был прогноз быстропрогрессирующей формы болезни

в прошлом веке, до разработки основных принципов пато-

генетического лечения. По российским данным, 5-летняя

выживаемость при этой форме болезни составила всего 4%

[4]. В последние годы выживаемость при ССД улучшилась,

но различия по выживаемости между лимитированной

и диффузной формами сохраняются [13, 14]. При сравне-

нии больных, заболевших в Великобритании в 1990–1993

и в 2000–2003 г., оказалось, что 5-летняя выживаемость

при лССД оставалась достаточно высокой и составляла 93

и 91%. При дССД 5-летняя выживаемость в последние го-

ды заметно улучшилась, но была ниже, чем при лимитиро-

ванной форме: 69 и 84% соответственно [13]. При анализе

канадской когорты из 158 больных ССД, заболевших

в 1994–2004 гг., 5-летняя выживаемость при лимитирован-

ной форме составила 95%, а при диффузной – 81%, разли-

чия в 10-летней выживаемости оказались еще более оче-

видными – 92 и 65% соответственно [14]. Учитывая разли-

чия в прогнозе разных форм ССД, значимость ранней ди-

агностики трудно переоценить в плане своевременного ак-

тивного воздействия на прогрессирование патологическо-

го процесса. 

Особенности дебюта позволяют прогнозировать те-

чение болезни еще до развития развернутого симптомо-

комплекса, что очень важно при определении стратегии

терапии. К сожалению, нередко ССД диагностируется на

стадии выраженных клинических проявлений, когда изме-

нения в органах приобрели необратимый характер и тера-

пия неэффективна. Так, по данным канадского регистра,

включившего 359 больных, диагноз ССД был установлен

в среднем через 6 лет после начала синдрома Рейно и через

2,7 года после появления первых «не-Рейно» симптомов

[15]. В России диагноз устанавливается через 2,0–2,7 года

от возникновения феномена Рейно при дССД и только че-

рез 4,8–6,5 года при лССД. В определенной степени это

объясняется существующими подходами к диагностике

ССД. 

Достоверный диагноз ССД в настоящее время уста-

навливается на основании предварительных классифика-

ционных критериев, предложенных Американской колле-

гией ревматологов (АСR) в 1980 г., т. е. более 30 лет назад

[16]. Согласно этим критериям достоверный диагноз ССД

устанавливается при наличии большого критерия или не

менее двух малых критериев. Большой критерий – это

проксимальная склеродерма, т. е. типичные склеродерми-

ческие изменения кожи (уплотнение, утолщение), наблю-

дающиеся проксимально по отношению к пястно-фалан-
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Таблица 1 Характеристика основных клинических
форм системной склеродермии 
(в модификации по Н.Г. Гусевой [11],
F.A. Wollheim [12])

Диффузная Лимитированная

Распространенное поражение кожи
конечностей и туловища (выше ло-
ктевых и коленных суставов)

Течение острое, быстропрогресси-
рующее

Одновременное (в течение года)
развитие поражения кожи и син-
дрома Рейно

Раннее и частое поражение внут-
ренних органов (легких, почек,
сердца, ЖКТ), симптом крепитации
сухожилий

Часто выявляются антитопоизоме-
разные аутоантитела (анти-Scl-70)

Деструкция капилляров

Плохой прогноз

Примечание. ЖКТ – желудочно-кишечный тракт, АЦА – антицентромерные 
антитела.

Ограниченное поражение кожи (кис-
ти, стопы, лицо)

Течение хроническое, медленно
прогрессирующее

Длительно «изолированный» фено-
мен Рейно – за несколько лет до во-
влечения кожи и появления других
признаков

Типичны телеангиэктазии, кальци-
ноз, позднее развитие легочной ги-
пертензии (около 10% больных)

Часто выявляются АЦА

Дилатация капилляров

Относительно доброкачественное
течение 
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говым и плюснефаланговым суставам, а также охватываю-

щие другие части конечностей, лицо, шею или туловище

(грудь или живот); эти изменения обычно двусторонние

и симметричные. Малые критерии включают всего три

признака – склеродактилию, ишемические дигитальные

рубчики и двусторонний базальный легочный фиброз (на

рентгенограмме грудной клетки). При создании этих кри-

териев анализировались больные, имеющие развернутую

яркую клиническую картину болезни, позволяющую отли-

чить ССД от других заболеваний. Известно, что примерно

20% больных ССД (в основном с лимитированной фор-

мой) не удовлетворяют этим критериям. Будучи направ-

ленными на выявление развернутой картины болезни,

критерии практически не выявляют ранние стадии, наибо-

лее перспективные в отношении терапии. При использо-

вании этих критериев диагноз нередко запаздывает. Так,

среди больных, обследованных в ФГУП «НИИР» РАМН,

на первом году болезни диагноз устанавливался только

у 28% больных дССД и у 32% больных лССД, а при первом

обращении к врачу – только в 31 и 47% случаев соответст-

венно. 

Трудности диагностики ССД нередко носят объек-

тивный характер и связаны в первую очередь с тем, что

синдром Рейно – маркер ССД, который встречается

у 90–95% больных, – длительно может протекать изолиро-

ванно, предшествуя развитию других клинических прояв-

лений болезни, особенно при лимитированной форме.

Развитие характерных клинических симптомов у ряда

больных происходит постепенно, а висцеральная патоло-

гия может отсутствовать даже в период кожных проявле-

ний. В то же время именно этот временной промежуток –

между дебютом синдрома Рейно и первым «не-Рейно»

симптомом ССД, – по сути, является тем «окном терапев-

тических возможностей», когда можно остановить про-

грессирование процесса и предотвратить необратимые

склеротические повреждения. Однако чтобы установить

диагноз ССД и определить адекватные терапевтические

подходы на этом начальном этапе болезни, существующих

критериев АCR недостаточно. Попытки создания крите-

риев, направленных на более адекватную и раннюю диаг-

ностику ССД, повторялись многократно и продолжаются

в настоящее время.

Один из подходов к ранней диагностике ССД состо-

ял в проспективном наблюдении за больными с феноме-

ном Рейно. Феномен Рейно – полиэтиологическое пери-

ферическое сосудистое вазоспастическое заболевание,

в основе которого лежат эпизоды вазоконстрикции диги-

тальных артерий, прекапиллярных артериол и кожных ар-

териовенозных шунтов под влиянием холодной температу-

ры и эмоционального стресса, по-видимому, связанные

с дефектом центральных и локальных механизмов регуля-

ции сосудистого тонуса. Атака вазоспазма протекает в три

фазы – побледнения, цианоза и гиперемии, которые 

последовательно сменяют друг друга. Частота феномена

Рейно в популяции составляет примерно 5–10%. У боль-

шинства он носит доброкачественный характер, не влияя на

прогноз жизни (так называемый первичный феномен,

или болезнь, Рейно). В то же время этот феномен нередко

ассоциируется с целым рядом различных болезней, включая

ревматические (системная красная волчанка, смешанное

заболевание соединительной ткани, ревматоидный артрит

с системными проявлениями, дермато/полимиозит и др.)

и является «вторичным» по отношению к основному забо-

леванию, т. е. синдромом определенной болезни. Алгоритму

дифференциальной диагностики первичного и вторичного

синдрома Рейно посвящены публикации, детально отража-

ющие схему обследования таких больных [17–19]. 

Динамическое наблюдение за больными с феноме-

ном Рейно в плане «ожидания» развития системного рев-

матического заболевания (РЗ) подтвердило закономер-

ность возникновения РЗ у ряда больных, но оказалось

очень трудоемким, дорогим и малоэффективным. Так,

эволюция первичного феномена Рейно во вторичный, ас-

социированный с разными РЗ, произошла лишь в 14,9%

случаев при проспективном наблюдении 236 больных

в среднем в течение 11 лет [20]. При этом ежегодная транс-

формация первичного феномена во вторичный происхо-

дила лишь в 1% случаев. Метаанализ 10 исследований,

в которых проспективно (в среднем 4 года) наблюдались

пациенты с феноменом Рейно, вторичный его характер,

т. е. ассоциацию с системными заболеваниями, показал

в 13% случаев при среднем сроке наблюдения 4 года [21].

Уже давно стало очевидным, что необходим поиск

дополнительных информативных параметров, на основа-

нии которых врач может заподозрить ССД у больных с фе-

номеном Рейно, не имеющих клинических признаков сис-

темного РЗ. 

Ценным методом, имеющим диагностическую зна-

чимость, оказалась широкопольная видеокапилляроско-

пия ногтевого ложа. Капилляроскопия – хорошо извест-

ный метод прижизненной визуальной оценки структур-

ных и функциональных качеств капилляров. Объектом

наблюдения при широкопольной капилляроскопии явля-

ются капилляры ногтевого ложа. Выбор этой локализации

объясняется свойственным только ногтевому ложу распо-

ложением сосочков дермы параллельно поверхности ко-

жи, что дает возможность визуализации капилляров

в продольном сечении. Еще в 1977 г. было показано, что

капилляроскопия ногтевого ложа – полезный неинвазив-

ный метод визуализации микроангиопатических процес-

сов при ССД [22]. Оказалось, что при ССД капилляроско-

пическая картина имеет своеобразный и типичный вид.

Для «склеродермического» типа характерны появление

расширенных капилляров и уменьшение их числа [23].

Более того, описанный «склеродермический» профиль ка-

пилляроскопии у больных с феноменом Рейно имеет про-

гностическое значение в плане эволюции в системный

склероз [24]. Последующее применение капилляроскопии

подтвердило, что она выявляет специфичные для ССД из-

менения на раннем и даже на доклиническом этапе болез-

ни. Поэтому широкопольная видеокапилляроскопия ног-

тевого ложа широко внедрилась в практику ревматологи-

ческих центров за рубежом и используется для дифферен-

циальной диагностики болезни Рейно, при которой изме-

нения минимальны и неспецифичны, и синдрома Рейно

при ССД. Можно отметить, что из всех РЗ только при

ССД капилляроскопические изменения имеют четкое но-

зологическое своеобразие.

Важное направление в ранней диагностике ССД –

выявление иммунных нарушений и, в частности, специ-

фичных для этой болезни циркулирующих аутоантител.

Развитие аутоиммунных нарушений – характерная черта

ССД, отражающая активацию иммунной системы [25].

Так, антинуклеарный фактор (АНФ) выявляется у 90–95%

больных. В настоящее время описан целый ряд аутоанти-

тел, характерных именно для ССД и отличающих ее от
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других РЗ [26–28]. Эти антитела направлены на узкий

спектр ядерных аутоантигенов – растворимых ядерных

белков. Патогенетическое значение данной группы ауто-

антител остается неясным. Известно, что уровень некото-

рых аутоантител коррелирует с тяжестью и активностью

процесса и имеет не только диагностическое, но и прогно-

стическое значение. К специфичным для ССД относят ан-

титела к топоизомеразе I (Scl-70), антицентромерные

(АЦА), антитела к РНК-полимеразе III, Th/To,

U11/U12РНП, U1РНП, U3РНП, PM-Scl (PM/Scl-100,

PM/Scl-75, hRrp4p), к гистону и др. Как правило, у кон-

кретного больного ССД обнаруживается только один тип

антител, который не меняется на протяжении болезни.

Каждый из этих типов обнаруживается у небольшой груп-

пы больных (1–30%), но в пределах такой группы больные

имеют схожие клинические черты и характер течения бо-

лезни. Таким образом, профиль аутоантител при ССД

имеет фенотипические ассоциации, т. е. «склеродермиче-

ские» аутоантитела относятся к серологическим маркерам

определенных клинических симптомокомплексов [29, 30].

Так, АЦА ассоциируются с лимитированным поражением

кожи, дигитальными язвами, кальцинозом мягких тканей.

Для носителей АЦА характерно развитие CREST-вариан-

та ССД, изолированной легочной гипертензии (до 20%),

тяжелого поражения ЖКТ, но у них не возникает тяжело-

го легочного фиброза. Клинические ассоциации антител

к Scl-70 – диффузное поражение кожи, тяжелое интерсти-

циальное поражение легких. Полагают, что антитела

к Scl-70 и АЦА не только позволяют прогнозировать тече-

ние заболевания и, соответственно, назначать адекватную

терапию, но также имеют диагностическое значение, поя-

вляясь на самом раннем этапе (изолированный феномен

Рейно) и сохраняясь в течение всего периода болезни. Ау-

тоантитела к РНК-полимеразе III чаще обнаруживаются

у мужчин, при начале ССД в пожилом возрасте все носи-

тели этих антител имеют диффузное поражение кожи,

а у 43% из них развивается поражение почек («почечный

кризис»). Важно, что носительство определенных аутоан-

тител имеет также четкие генетические ассоциации, отра-

жая определенный субтип болезни. 

Накопленные знания по специфичности капилляро-

скопической картины при ССД и особенностях аутоим-

мунных сдвигов легли в основу новых классификационных
критериев ССД, предложенных в 2001 г. [29] Эти критерии,

наряду с такими хорошо охарактеризованными кожными

формами, как диффузная и лимитированная, включили

и самую раннюю стадию, когда кожные проявления еще не

развились и определенная клиническая форма еще не

сформировалась. Авторы назвали этот начальный этап раз-

вития ССД «пресклеродермой», или неклассифицируемой

(по форме) ССД, и для ее выявления впервые включили

новые параметры диагностики – «склеродермическую» ка-

пилляроскопическую картину и выявление специфичных

для ССД аутоантител. 

Вариант классификационных критериев ССД по
E.C. Le Roy, T.A. Medsger [29] 

1. Лимитированный системный склероз: некласси-

фицируемая ССД, или «пресклеродерма» (unclassi-

ble/pre- scleroderma).

2. Лимитированный кожный системный склероз.

3. Диффузный кожный системный склероз.

4. Диффузный фасциит с эозинофилией: прокси-

мальные изменения кожи без критериев 1 и 2. 

Подчеркнем, что первую форму – «неклассифициру-

емый лимитированный системный склероз» – необходимо

отличать от второй формы – лимитированного поражения

кожи (т. е. лимитированной формы ССД). Авторы деталь-

но охарактеризовали признаки ранней неклассифицируе-

мой ССД, или «пресклеродермы» (unclassible/pre- sclero-

derma). По мнению авторов, диагноз «пресклеродермы»

правомочен, если у больного имеется феномен Рейно (при

осмотре или по медицинским документам) и плюс как ми-

нимум один из двух признаков: 

1) капилляроскопические изменения, характерные

для ССД, и/или 

2) аутоантитела, специфичные для склеродермии. 

Если феномен Рейно определен только со слов боль-

ного, т. е. субъективно, для установления диагноза ССД

необходимо наличие обоих указанных объективных при-

знаков.

Предложенные критерии не были валидированы ав-

торами, поэтому в дальнейшем не использовались в науч-

ных исследованиях, но постепенно внедрились в реальную

практику. В 2008 г. были опубликованы результаты боль-

шой работы, продолжавшейся 20 лет, в которой эти крите-

рии были валидированы [30]. В результате специальной

скрининговой программы, включившей определение

АНФ и «антисклеродермических» аутоантител, из после-

довательно поступавших пациентов было отобрано 784

больных с феноменом Рейно без признаков РЗ, из которых

в последующем систематически наблюдались 586. Продол-

жительность наблюдения составила 3197 пациенто-лет.

При включении в исследование антисклеродермические

аутоантитела были позитивными у 78,4% больных, а хара-

ктерные склеродермические изменения при капилляро-

скопии – у 47,3%, как минимум один из этих параметров

выявлялся у 89,2%. Частота развития определенной ССД

(согласно критериям ACR и/или при выявлении типичных

периферических сосудистых расстройств и висцеритов)

при динамическом наблюдении приведена в табл. 2. Как

видно из таблицы, при наличии в начале динамического

наблюдения и иммунологических, и капилляроскопиче-

ских маркеров ССД вероятность развития ССД увеличива-

ется в 60 раз. Напротив, отсутствие этих параметров прак-

тически исключает вероятность развития ССД.

Авторами было также убедительно показано, что не-

зависимыми предикторами развития ССД являются нали-

чие АНФ, специфических антисклеродермических анти-

тел (АЦА, антитела к РНК-полимеразе III и Th/To), а так-

же такие капилляроскопические признаки, как расшире-

ние капилляров и выраженное снижение их плотности.

Большой научный и практический интерес представляет

детальное описание последовательности развития микро-

васкулярных нарушений и взаимосвязь их с определенны-

ми антисклеродермическими аутоантителами. Эти описа-

ния позволяют авторам сделать вывод о том, что ССД-спе-

цифические аутоантитела у больных с синдромом Рейно –

это предиктор развития сосудистого повреждения. Появ-

ление ССД-аутоантител предшествует возникновению

у больных с синдромом Рейно склеродермического типа

изменений сосудов: расширенных капилляров – относи-

тельный риск (ОР) 6,64 (p<0,001), телеангиэктазий

(ОР=5,57; p=0,002) и уменьшения числа капилляров

(ОР=2,62; p=0,001). Интересно, что установление диагно-

за определенной (клинически очевидной) ССД оказыва-

лось возможным в период выраженного снижения плотно-

П р о г р а м м а  н е п р е р ы в н о г о  п о с л е д и п л о м н о г о  о б р а з о в а н и я  в р а ч е й

Науч-практич ревматол 2012; 51(2): 87—93



91

сти капилляров, т. е. на стадии уже тяжелых расстройств

микроциркуляции.

Сегодня развитие учения об эволюции ССД позволи-

ло сформулировать представление об очень раннем сис-

темном склерозе – состоянии, характеризующемся разви-

тием феномена Рейно и/или отечности кистей с элемента-

ми склеродактилии, типичными структурными микровас-

кулярными нарушениями и характерными аутоиммунны-

ми нарушениями [31]. Для диагностики очень ранней ССД

авторами предложен приведенный ниже набор признаков,

которые рекомендовано валидировать как критерии в про-

спективных исследованиях. 

Предварительные критерии для диагностики
очень раннего системного склероза [31]
Большие критерии:
• феномен Рейно;

• аутоантитела: антинуклеарные, антицентромер-

ные, к топоизомеразе 1;

• характерные для ССД изменения при капилляро-

скопии.

Дополнительные критерии:
• кальциноз;

• отек кистей (puffi fingers);

• дигитальные язвы;

• дисфункция нижнего сфинктера пищевода;

• телеангиэктазии;

• «матовое стекло» при компьютерной томографии

высокого разрешения грудной клетки.

Диагноз устанавливается при наличии трех больших

критериев или двух больших и одного дополнительного.

В 2010 г. Европейской лигой по борьбе с ревматизмом

(EULAR), а также международными организациями

EUSTAR (EULAR Scleroderma Trials and Research)

и FESCA (Federation of European Scleroderma Association)

был инициирован международный научный проект

VEDOSS (Very Early Diagnosis of Systemic Sclerosis), в кото-

ром принимает участие и Россия. Этот проект предлагает

использование предварительных критериев очень ранней

ССД (несколько отличающихся от приведенных выше)

и определенные диагностические шаги для выявления

предклинической стадии болезни [32].

Алгоритм диагностики очень ранней системной скле-
родермии [32]. Подозрение на очень ранний системный

склероз должно возникнуть у врача любой специально-

сти, если при осмотре или в анамнезе у больного имеют-

ся феномен Рейно (рис. 1), особенно в сочетании с отеч-

ностью кистей, даже если она возникает непостоянно

(рис. 2). Такому больному необходимо определить в сыво-

ротке крови АНФ. Феномен Рейно, отек кистей и пози-

тивный результат теста на АФН (рис. 3) расцениваются

как критерии «первого уровня» («красные флаги»). Выяв-

ление этих критериев на первом этапе диагностического

поиска служит основанием для направления пациента на
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Таблица 2 Частота развития системной склеродермии при динамическом 
наблюдении 586 лиц с феноменом Рейно [30]

Предикторы 
Число Диагноз ССД, n (%)

больных через 5 лет через 10 лет последний визит

Норма при капилляроскопии 446 6 (1,3) 7 (1,6) 8 (1,8)
и отсутствие ССД-аутоантител

Капилляроскопические изменения 31 7 (22,6) 7 (22,6) 8 (25,8)
и негативные ССД-аутоантитела

Норма при капилляроскопии 65 14 (21,5) 21 (32,3) 23 (35,4)
и позитивные ССД-аутоантитела 

Изменения при капилляроскопии 44 29 (65,9) 32 (72,7) 35 (79,5)
и позитивные ССД-аутоантитела

Всего 586 56 (9,5) 67 (11,4) 74 (12,6)

Рис. 1. Феномен Рейно: повторные эпизоды двух- или трехфаз-
ного изменения цвета пальцев, провоцируемые холодом или
эмоциональным напряжением

Рис. 2. Отек кистей при ранней системной склеродермии: увели-
чение массы мягких тканей, особенно на пальцах, из-за отечно-
сти кожи; уменьшение выраженности кожного рисунка и рас-
правление складок кожи
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консультацию опытного ревматолога, хорошо знающего

клиническую картину системного склероза. Ревматолог

решает вопрос о назначении обследования на второй сту-

пени диагностики, включающей капилляроскопию (рас-

ширенные капилляры, уменьшение их числа) и выявле-

ние диагностического уровня (позитивности) антител

к топоизомеразе (Scl-70) и/или АЦА. При обнаружении

как минимум одного из этих предикторов ССД пациенту

с синдромом Рейно и/или отечностью кистей устанавли-

вается диагноз очень раннего системного склероза, и он

обязательно должен наблюдаться ревматологом. В план

ведения такого больного ревматолог включает дополни-

тельные исследования для выявления патологии внутрен-

них органов: 

• компьютерную томографию органов грудной клет-

ки для исключения интерстициального поражения легких; 

• функциональные легочные тесты для определения

рестриктивных нарушений; 

• определение диффузионной способности легких;

• манометрию пищевода для оценки тонуса его ниж-

него сфинктера и рефлюкса или рентгенографию пищево-

да для выявления гипотонии пищевода;

• электро- и эхокардиограмму для уточнения карди-

альной патологии.

При выявлении поражения внутренних органов ре-

шается вопрос о соответствующей терапии согласно суще-

ствующим рекомендациям [1]. 

Заключение 
Ранняя ССД является периодом активного формиро-

вания клинического симптомокомплекса и характеризует-

ся высокой иммунологической активностью и характер-

ными сосудистыми изменениями. Начальные этапы болез-

ни потенциально обратимы, поэтому ранняя ССД наибо-

лее перспективна для достижения максимального эффекта

при использовании современной терапии, так как совре-

менные методы фармакотерапии эффективны только на

ранних этапах болезни [11, 31]. Подходы к антифиброзной

терапии еще остаются в области гипотез и эксперимен-

тальных исследований [2].

Поскольку практическая медицина пока не распола-

гает эффективными антифиброзными средствами, основ-

ной реально доступной целью лечения ССД в настоящее

время является предупреждение развития фиброза [33].

Для этого применяются базисные средства, действующие на

ранних этапах иммунного воспаления. Таким образом, ран-

ний диагноз определяет терапевтическую тактику, которая

может быть достаточно успешной при использовании дос-

тупных сегодня противоревматических препаратов и улуч-

шить прогноз. Доказано, что повышение качества жизни,

а также снижение тяжести течения и смертности больных

ССД возможно при своевременном выявлении поражения

внутренних органов с использованием современной тера-

пии глюкокортикоидами и иммуносупрессантами, направ-

ленной на подавление повреждающих процессов в легких,

сосудах, почках [13]. Поэтому необходимо организовать

обучение врачей первичного звена для выявления самых

ранних признаков склеродермии («красные флаги»), с тем

чтобы обеспечить своевременное направление больных

в специализированные ревматологические клиники.
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Рис. 3. Позитивный тест на АНФ, нуклеолярный тип свечения.
Метод непрямой иммунофлюоресценции. Фото проф. 
А.И. Сперанского
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1. Какая форма системной склеродермии включена
в отечественную классификацию системной склеродермии
и отсутствует в классификациях зарубежных ученых?

А. Диффузная

Б. Лимитированная

В. Перекрестная

Г. Ювенильная

Д. Без поражения кожи

2. Каков средний интервал между появлением синдро-
ма Рейно и первым «не-Рейно» признаком склеродермии при
лимитированной форме болезни?

А. 1 год

Б. 5 лет

В. 7 лет

3. Какие антиядерные аутоантитела не характерны для
системной склеродермии?

А. Анти-Scl-70

Б. Антицентромерные

В. Анти UI-RNP

Г. Анти-Jo

4. Характерные капилляроскопические изменения
и специфичные для ССД аутоантитела, обнаруженные при
первом визите к врачу у больного с феноменом Рейно, увели-
чивают вероятность развития склеродермии: 

А. В 10 раз 

Б. В 30 раз

В. В 60 раз

5. При наборе каких симптомов нужно заподозрить си-
стемную склеродермию и направить больного на капилляро-
скопию? 

А. Синдром Рейно, плотный отек кистей, позитив-

ный тест на АНФ 

Б. Зябкость кистей, лихорадка, повышение СОЭ

В. Онемение пальцев, изжога, кардиалгии

Г. Артралгии, слабость в руках, эритематозные вы-

сыпания на коже

Ответы – на с. 115.

Вопросы для тестирования по теме лекции :


