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Основные итоги кооперации между 
ФГБНУ НИИР им. В.А. Насоновой и научными
центрами стран Европы в рамках EUSTAR 
(EULAR Scleroderma Trail  and Research group) 
по проблеме «Системная склеродермия»
Ананьева Л.П., Старовойтова М.Н., Шабанова С.Ш.

Основными целями EUSTAR (The EULAR Scleroderma Trials Аnd Research group) являются координация

и централизация научных исследований по проблеме системной склеродермии (ССД) в Европе, достижение

консенсуса в основанных на доказательной медицине стандартах ведения больных, повышение эффектив-

ности терапии и улучшение качества жизни (КЖ) пациентов и прогноза болезни. 

Под эгидой EUSTAR более 100 центров объединили свои усилия в решении фундаментальных научных про-

блем, в изучении клинических аспектов заболевания и проведении клинических испытаний. Главной зада-

чей работы было длительное наблюдение и современное лечение когорты больных ССД, обследованных по

стандартному протоколу, и накопление информации в унифицированной европейской базе данных, которая

в настоящее время включает более 10 тыс. больных. В ФГБНУ НИИР им. В.А. Насоновой сформирована ко-

горта из 220 больных ССД, из которых в динамике ежегодно обследуется 90–100 человек. 

По результатам выполнения основных общих проектов охарактеризовано современное течение ССД, изуче-

ны причины смерти и особенности специфических подгрупп больных (ювенильная склеродермия, ССД

у пожилых, поражение легких, сердца, желудочно-кишечного тракта и др.). Были предложены новые диаг-

ностические критерии ССД и алгоритм очень ранней, доклинической диагностики болезни. На основании

проведенного анализа первых 3656 больных с ССД были выявлены основные клинические характеристики

диффузной и лимитированной форм ССД на современном этапе.

Совокупная информация о больных была использована в многоцентровых международных проектах, ре-

зультаты которых представлены в совместных публикациях. По результатам выполнения проектов EUSTAR

с участием ФГБНУ НИИР им. В.А. Насоновой было опубликовано 28 статей. Анализ результатов научных

исследований, полученных в рамках работы в EULAR/EUSTAR, дает основание утверждать, что ранняя ди-

агностика, своевременное выявление поражения внутренних органов и применение современных стандар-

тов терапии могут способствовать повышению КЖ больных, уменьшению тяжести ССД и снижению смерт-

ности при этом заболевании. 
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OF RHEUMATOLOGY AND RESEARCH CENTERS OF EUROPE WITHIN THE EUSTAR 

(EULAR SCLERODERMA TRIALS AND RESEARCH GROUP) IN SYSTEMIC SCLEROSIS 
Ananyeva L.P., Starovoitova M.N., Shabanova S.Sh. 

The major goals of the EUSTAR (EULAR Scleroderma Trials And Research group) are to coordinate and centralize

systemic sclerosis (SS) researches in Europe, to reach a consensus in the standards of evidence-based medicine for

patient management, to enhance treatment efficacy, and to improve quality of life in patients and prognosis.

Under the aegis of the EUSTAR, more than 100 centers have combined their efforts to solve basic research problems,

to study the clinical aspects of the disease, and to conduct clinical trials. The major task of their activities has been to

follow-up and timely treat SS patients examined according to a standard protocol, and to accumulate information in

the unified European database that includes more than 10,000 patients now. The V.A. Nasonova Research Institute of

Rheumatology has formed a cohort of 220 patients with SS, of whom 90–100 persons are annually followed up. 

The main joint projects implemented have shown the present-day course of SS, studied the causes of death, and char-

acteristics of patient subgroups (juvenile scleroderma, SS in the elderly, damage of the lung, heart, gastrointestinal

tract, etc.). New diagnostic criteria for SS and an algorithm for its very early, preclinical diagnosis have been proposed.

An analysis of the first 3656 patents with SS has revealed the major clinical characteristics of its diffuse and limited

forms at the present stage.

Pooled patient data have been used in international multicenter projects whose results are given in joint publications.

The results of EUSTAR projects with the participation of the V.A. Nasonova Research Institute of Rheumatology are

covered in 28 articles. Analysis of the results of EULAR/EUSTAR researches gives grounds to hold that the early diag-

nosis and timely detection of visceral injuries and the use of current therapy standards may assist in improving the

quality of life of patients as well as in reducing the severity of SS and its mortality rates.
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Прогрессирующий системный склероз (системная

склеродермия, ССД) – полиорганное стадийно протекаю-

щее заболевание, в основе патогенеза которого лежат по-

вреждение эндотелия, аутоиммунные нарушения и отло-

жение экстрацеллюлярного матрикса активированными

фибробластами. Взаимосвязи этих отдельных патофизио-

логических процессов не расшифрованы. На ранних эта-

пах болезни развивается генерализованная васкулопатия,

прогрессирование которой приводит к фиброзной гипер-

плазии интимы, фиброзу адвентиции, резкому сужению

и/или облитерации сосудов и ишемическим расстрой-

ствам. Первый этап патогенеза ССД – микроваскулярное

повреждение, которое приводит к развитию воспаления

и аутоиммунной патологии. В результате происходит акти-

вация фибробластов – ключевое событие в развитии сис-

темного фиброзирующего процесса. В последующем коли-

чество фибробластов и их предшественников в поврежден-

ных тканях увеличивается за счет усиленного притока

и дифференциации мезенхимальных клеток. Активиро-

ванные миофибробласты в поврежденных тканях реализу-

ют ряд своих функций, что в итоге приводит к необратимо-

му фиброзу кожи и внутренних органов. Распространен-

ность ССД у взрослых колеблется в пределах 15–75 случа-

ев на 100 тыс. населения, заболеваемость – 0,45–1,9 на

100 тыс. населения в год. Общая выживаемость от момента

установления диагноза ССД значительно снижена в срав-

нении с популяцией, сопоставимой по полу и возрасту.

Так, 5-летняя выживаемость составляет 77,9%, 10-летняя –

всего 55,1%. При этом причины смерти связаны с систем-

ным склерозом у 55% больных.

Несмотря на определенные успехи в изучении кли-

нических проявлений болезни и достижения в лечении,

в конце XX в. в мире ощущался серьезный недостаток

фундаментальных исследований по патогенезу ССД, име-

ющих выход в клиническую практику. Диагностические,

генетические и клинические исследования затруднены

из-за редкости болезни, многообразия клинических

форм, медленного прогрессирования и отсутствия еди-

ных подходов к объективной оценке выраженности кли-

нических проявлений. Из-за выраженной гетерогенности

заболевания интерпретация результатов таких исследова-

ний была затруднительна. Многие опубликованные рабо-

ты имеют ограниченное значение, так как выполнялись

на небольшом числе больных. Для преодоления этих тру-

дностей в рамках Европейской лиги по борьбе с ревма-

тизмом (EULAR) в 2004 г. была создана самостоятельная

структура – EUSTAR ( The EULAR Scleroderma Trials And

Research group). Эта структура работает в соответствии

с правилами EULAR, финансируется и позиционируется

как мультифункциональное объединение медицинских

центров, занимающихся научными и клиническими про-

блемами ССД. Основные цели EUSTAR – координация

и централизация научных исследований по ССД в Евро-

пе, достижение консенсуса в основанных на доказатель-

ной медицине стандартах ведения больных, повышение

эффективности терапии и улучшение качества жизни

(КЖ) пациентов и прогноза болезни. Под эгидой

EUSTAR более 100 центров объединили свои усилия в ре-

шении фундаментальных научных проблем, в изучении

клинических аспектов заболевания и проведении клини-

ческих испытаний. ФГБНУ НИИР им. В.А. Насоновой

зарегистрирован в этой организации как центр №78. Все

члены организации получили одобрение региональных

этических комитетов. К 2013 г. в списке EUSTAR было

15 фундаментальных и 40 клинических проектов. Осно-

вой их выполнения является объединенная база данных,

которая, несмотря на редкость заболевания, включает бо-

лее 10 тыс. больных [1, 2]. 

На первом этапе работы, в 2005–2009 гг., информа-

ция о больных пересылалась на бумажных носителях, пос-

ле чего вводилась в электронную базу. Первый рабочий ва-

риант карты (Minimal Essential Data Set) приведен на рис. 1

В последующем база данных подвергалась усовер-

шенствованию, некоторые разделы ее были расширены

и детализированы, и в настоящее время она работает в ре-

жиме on-line в расширенном и дополненном варианте.

Для участия в работе EUSTAR/EULAR в научный

план ФГБНУ им. В.А. Насоновой в 2008 г. была включена

научная тема, направленная на участие в создании и ис-

пользовании Европейской базы данных по ССД (EUSTAR-

database). 

Целью работы явилось длительное наблюдение

и современное лечение когорты больных ССД, обследо-

ванных по стандартному протоколу, а также накопление

информации в унифицированной европейской базе дан-

ных. Методы обследования включили детальный сбор

М е ж д у н а р о д н о е  с о т р у д н и ч е с т в о

Рис. 1. Минимальный набор данных для внесения в базу EUSTAR, части 1 (а) и 2 (б)

а б
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анамнеза по специальным опросникам, объективную

оценку проявлений болезни: одышки по NYHA, пульса,

артериального давления, счета Роднана, боли по визуаль-

ной аналоговой шкале (ВАШ), феномена Рейно, количе-

ства дигитальных язв. Одновременно определялись ос-

новные иммунологические параметры: антинуклеарный

фактор (АНФ), антитела к Scl-70 (анти-Scl-70), антицен-

тромерные антитела (AЦA), комплемент, антитела к ри-

бонуклеопротеину (РНП), РНК-полимеразе III; биохи-

мические показатели: уровень С-реактивного белка

(СРБ), креатинфосфокиназы (КФК), СОЭ, протеинурия.

Выполнялись видеокапилляроскопия ногтевого ложа,

электрокардиография (ЭКГ), эхокардиография (ЭхоКГ),

функциональные легочные тесты, рентгенография или

компьютерная томография (КТ) грудной клетки, проба

Реберга, оценка насыщения крови кислородом в покое

и при нагрузке, тест 6-минутной ходьбы. Заполнялся оп-

росник HAQ-SS. Соисполнителями темы были лаборато-

рии рентгенодиагностики, функциональной диагности-

ки, клинической биохимии, клинической иммунологии,

эпидемиологии и генетики. 

На первом этапе основной задачей была унифика-

ция обследования больных по европейским стандартам.

С этой целью в феврале 2009 г. был организован семинар

по унификации и стандартизации оценки кожных прояв-

лений ССД, в частности, по определению кожного счета.

Семинар провел эксперт EULAR Л. Цирьяк (Венгрия).

В подготовке и проведении семинара приняли участие

сотрудники, задействованные в выполнении темы:

Т.А. Невская, М.Н. Старовойтова, О.В. Десинова,

О.А. Конева и О.Б. Овсянникова. Были апробированы

и внедрены в практику методы оценки активности и тя-

жести ССД, а также кардиореспираторных нарушений

(функциональные легочные тесты, ЭхоКГ, КТ грудной

клетки), патологии желудочно-кишечного тракта (ЖКТ)

и почек, сосудистых ишемических нарушений (синдрома

Рейно, дигитальных язв), КЖ и состояния здоровья боль-

ных ССД (опросники HAQ-SS и др.). Для стандартизации

видеокапилляроскопии ногтевого ложа (методики вы-

полнения, требования к оборудованию, протокол, пара-

метры оценки и др.) сотрудник лаборатории Р.Т. Алекпе-

ров принял участие в работе 3-го Международного курса

по капилляроскопии (Генуя, Италия, 15–19 сентября

2008 г.). Также сотрудниками лаборатории была проведе-

на унификация современных методов выявления и оцен-

ки органной патологии – интерстициального поражения

легких (ИПЛ), легочной гипертензии, эзофагита и пище-

вода Барретта.

На втором этапе работы были начаты сбор материала

и заполнение базы данных. В результате в лаборатории ми-

кроциркуляции и воспаления сформирована когорта из

220 больных ССД, из которых в динамике ежегодно обсле-

дуется 90–100 человек. Общее число зарегистрированных

в базе визитов превышает 600. В настоящее время обеспе-

чивается курация в динамике примерно 60% когорты. Соз-

дание базы данных позволило не только надежно сохра-

нять большой объем информации (архивная функция),

но и использовать ее с целью динамической оценки актив-

ности, тяжести, КЖ, проводить анализ клинических дан-

ных в сопоставлении с терапией, корректировать текущие

программы лечения. Важным моментом является возмож-

ность сравнения собственных данных с данными других

центров. Совокупная информация о больных была исполь-

зована в многоцентровых международных проектах, ре-

зультаты которых представлены в совместных публикаци-

ях. Участвовавшие в выполнении проекта сотрудники

включены в число соавторов ряда статей. В тех случаях, ко-

гда используется база данных ФГБНУ НИИР им. В.А. На-

соновой, институт включается в список центров, прини-

мавших участие в работе. Так, в 2005–2007 гг. он принимал

участие в выполнении проекта EUSTAR database и трех ра-

ундах Делфи (Delphi rounds) для создания рекомендаций

по лечению ССД, опубликованных в 2010 г. [3]. Результаты

совместных научных исследований широко публикуются,

и эти публикации цитируются в Medline. По результатам

выполнения проектов EUSTAR с нашим участием было

опубликовано 28 статей. 

Основные научные результаты участия 
в работе EUSTAR
Основными направлениями клинических исследова-

ний в рамках EULAR/EUSTAR были анализ современной

клинической картины и причин смерти при ССД, усовер-

шенствование диагностики и лечения данного заболева-

ния. По результатам выполнения основных общих проек-

тов охарактеризовано современное течение ССД, изучены

причины смерти и особенности специфических подгрупп

больных (ювенильная склеродермия, ССД у пожилых, по-

ражение легких, сердца, ЖКТ и др.). Были предложены

новые диагностические критерии ССД и алгоритм очень

ранней, доклинической диагностики болезни [3]. 

На основании проведенного анализа первых 3656 ис-

торий больных с ССД выявлены основные клинические

характеристики диффузной и лимитированной форм ССД

на современном этапе. Было установлено, что среди евро-

пейских пациентов преобладали больные с лимитирован-

ной формой ССД (лССД), при этом синдром Рейно встре-

чался с одинаковой частотой у пациентов с лCCД и диф-

фузной формой (дССД). При дССД с большей частотой

выявлялись трофические нарушения, поражение мышц,

легких и почек. Специфические для ССД аутоантитела, та-

кие как анти-Scl-70, встречались у 61 % пациентов с дССД,

АЦА – у 47% с лССД. Активная фаза заболевания в два

раза чаще отмечалась при дССД [4] (табл. 1). 

М е ж д у н а р о д н о е  с о т р у д н и ч е с т в о

Таблица 1 Основные клинико-лабораторные 
проявления ССД, %

Параметры ССД 
Диффузная  Лимитированная 

форма (n=1349) форма (n=2101)

Синдром Рейно 96 95

Дигитальные язвы 43 33

Синовиты 21 14

Мышечная слабость 37 23

Мышечная атрофия 21 11

Легочный фиброз 53 34

Эзофагит 68 66

Поражение кишечника 22 21

Легочная гипертензия 22 20

Диастолическая дисфункция 17 15

Склеродермическая почка 4 1

АЦА 6 47

Анти-Scl-70 61 23

Активная фаза болезни 50 21



685

В 2009 г. были опубликованы совместно разработан-

ные Европейские клинические рекомендации по лечению

ССД, включающие 14 разделов по основным проявлениям

болезни. Эти рекомендации учитываются при лечении

больных в России. Отечественные рекомендации по лече-

нию ССД приведены в соответствие с международными,

эти данные используются в педагогической работе сотруд-

ников Института [5]. 

Важной в практическом плане была работа по изуче-

нию причин и факторов риска смертельных исходов при

ССД на современном этапе [6]. За время создания базы

данных EUSTAR зарегистрировано 234 летальных исхода,

из них более половины (55%) были связаны непосредст-

венно с ССД (табл. 2).

Ведущие причины смерти – ИПЛ, легочная артери-

альная гипертензия, аритмии, развитие склеродермиче-

ского почечного криза. Среди причин летальных исходов,

не связанных с основным заболеванием, были отмечены

инфекции (пневмонии, септицемия), паранеопластиче-

ские заболевания, кардиоваскулярные осложнения. 

T. Hü gle и соавт. [7] провели сравнительные исследо-

вания особенностей ССД, начавшейся в пожилом возрас-

те – после 75 лет (123 больных) и более молодом возрасте

(n=8431). Проявления ССД, начавшейся после 75 лет, от-

личаются от ее симптоматики у пациентов, заболевших

в более молодом возрасте (табл. 3). Так, для более поздней

ССД характерны лимитированное поражение кожи, пора-

жение сердца, в том числе нарушение проводимости, диа-

столическая дисфункция. Кроме того, наиболее часто

встречались легочная артериальная гипертензия и систем-

ная артериальная гипертензия. В целом, несмотря на ли-

митированный характер поражения кожи, наиболее актив-

ной и прогностически неблагоприятной была ССД, раз-

вившаяся в пожилом возрасте. 

При ССД на фоне хронического пищеводного реф-

люкса развивается пищевод Барретта, при котором мета-

плазия и последующая дисплазия слизистой оболочки яв-

ляются факторами риска развития аденокарциномы пище-

вода [8, 9]. В одной из работ были проспективно прослеже-

ны пациенты с поражением ЖКТ, в частности с пищево-

дом Барретта. Частота развития аденокарциномы состави-

ла 4% в год по данным проспективного трехлетнего наблю-

дения у больных с признаками дисплазии. Так как извест-

но, что ранняя диагностика аденокарциномы повышает

выживаемость, авторы предлагают у больных с впервые

выявленной ССД проводить эндоскопическое исследова-

ние пищевода (с биопсией слизистой оболочки при выра-

женных его изменениях) один раз в 3 года при наличии ме-

таплазии (без дисплазии) и ежегодно при подтвержденной

дисплазии [10].

В одном из проектов были проанализированы ре-

зультаты базы данных, связанные с наличием дисфункции

левого желудочка (ЛЖ) [11]. В исследование было включе-

но 7073 больных ССД. Частота дисфункции ЛЖ [фракция

изгнания (ФИ) <55%] составила 5,4%. Изучены 129 боль-

ных с ФИ <55% и 256 больных с нормальной ФИ. Были

выявлены следующие независимые факторы, связанные

с развитием дисфункции ЛЖ:

– возраст,

– мужской пол,

– дигитальные язвы,

– миозит,

– поражение легких.

Кроме того, установлено, что благоприятное влияние

на функцию ЛЖ оказывает прием блокаторов кальциевых

каналов. 

В настоящее время в соответствии с критериями

Американской коллегии ревматологов (АСR) диагноз ССД

может быть подтвержден при наличии проксимальной ин-

дурации кожи или двух из трех дополнительных критериев:

склеродактилия, дигитальные язвы и легочный фиброз.

Однако у многих пациентов при отсутствии проксималь-

ной склеродермии имеется серьезная органная патология,

например такая, как легочная гипертензия. Прогрессиру-

ющая висцеральная патология может выявляться у паци-

ентов, не удовлетворяющих критериям АСR. Подобные

изменения встречаются уже на ранних стадиях болезни из-

за сосудистых, фиброзных и воспалительных нарушений,

когда клинические симптомы еще неочевидны. Поэтому

на ранней стадии болезни диагностика ССД может вызы-

вать серьезные затруднения. По этой причине, а также для

начала эффективной терапии своевременная и возможно

ранняя диагностика представляется чрезвычайно важной.

Большим достижением можно считать разработку алгорит-
ма ранней диагностики ССД и создание новых диагностиче-
ских критериев ССД [3]. 
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Таблица 2 Причины смерти при ССД

Причины смерти Число, n (%)

Всего смертей 234 (100)

А. Связанные с ССД 128 (55)
В том числе:

легочный фиброз 45 (19)
«изолированная» легочная артериальная гипертензия 33 (14)
аритмии 14 (6)
левожелудочковая недостаточность 8 (3)
правожелудочковая недостаточность 5 (2)
бивентрикулярная недостаточность 4 (2)
тампонада сердца (перикардит) 2 (1)
острый склеродермический криз 10 (4)
желудочно-кишечные осложнения 7 (3)

Б. Не связанные с ССД 96 (41)
В том числе:

инфекции (пневмонии, септицемия) 31 (13)
опухоли 30 (13)
кардиоваскулярные осложнения 28 (12)

Таблица 3 Проявления ССД в зависимости 
от возраста начала болезни, %

Проявления Возраст <75 лет Возраст >75 лет

Диффузная форма 32,5 18

Лимитированная форма 58 74

Анти-Scl-70 32 23

АЦА 34 54

Дигитальные язвы 33 22

Нарушения проводимости 10 22

Диастолическая дисфункция 16 30

Легочная гипертензия 20 35

Артериальная гипертензия 20 41

Повышение маркеров воспаления 30 44

Смертность 6,7 22

Время от установления диагноза 41 73
до смерти, мес
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Алгоритм диагностики очень ранней ССД, по сути

предклинической стадии болезни, включает два этапа. По-

дозрение на очень раннюю ССД должно возникнуть у вра-

ча любой специальности, если при осмотре или в анамнезе

у больного имеется феномен Рейно. Еще один важный

ранний симптом – отек пальцев или всей кисти, даже если

он возникает непостоянно. Известно, что отечность кис-

тей (puffy fingers, puffy hands) относится к независимым

предикторам эволюции феномена Рейно в ССД [12].

На первой ступени диагностики больного с феноменом

Рейно и/или отеком кистей необходимо направить на тес-

тирование в сыворотке крови АНФ. Феномен Рейно, отек
кистей и позитивный результат теста на АНФ расценивают-

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

явление этих признаков на первом этапе диагностического

поиска служит основанием для направления пациента на

консультацию к опытному ревматологу, хорошо знающему

клиническую картину ССД. Ревматолог решает вопрос

о назначении обследования на втором этапе диагностики

и по показаниям назначает капилляроскопию, специаль-

ное иммунологическое обследование для выявления анти-

тел к топоизомеразе (Scl-70) и АЦА [13]. При обнаружении

как минимум одного из этих предикторов ССД пациенту

с синдромом Рейно и/или отечностью кистей может быть

установлен диагноз очень ранней ССД, и он обязательно

должен наблюдаться ревматологом. В план ведения такого

больного ревматолог включает дополнительные исследо-

вания для выявления патологии внутренних органов: КТ

органов грудной клетки для исключения ИПЛ, функцио-

нальные легочные тесты для диагностики рестриктивных

нарушений, определение диффузионной способности лег-

ких, манометрию пищевода для оценки тонуса нижнего

сфинктера и рефлюкса пищевода или рентгенографию пи-

щевода для выявления его гипотонии, а также ЭКГ

и ЭхоКГ для уточнения характера кардиальной патологии.

В результате такого обследования нередко выявляются

признаки, означающие, что болезнь перешла из предкли-

нической стадии в манифестную с формированием висце-

ральных поражений. Так, у 42–48% больных с феноменом

Рейно, АНФ и/или характерными капилляроскопически-

ми изменениями (и без других клинических проявлений

ССД) при углубленном обследовании выявилось как ми-

нимум одно функциональное нарушение, свидетельствую-

щее о вовлечении внутренних органов. 

Расширившиеся возможности обследования и итоги

длительных наблюдений за эволюцией ССД подготовили

почву для разработки новых классификационных критери-

ев ССД (табл. 4). С этой целью EULAR и ACR осуществи-

ли совместный проект, в выполнении которого приняли

участие эксперты по ССД из разных стран, использовался

метод Delphi exercises. После формирования списка диаг-

ностически значимых параметров был определен их вес

и создана классификационная система, апробированная

на начальной выборке больных ССД, в которую вошли по

100 человек из Европы и США. В критерии включены 10

признаков. Пациенты, «набирающие» в сумме 9 баллов

и более, классифицируются как имеющие достоверную

(definite) ССД. При тестировании новых критериев на ва-

лидационной выборке чувствительность составила 91%,

специфичность – 92%. Тестирование на этой же выборке

критериев ACR 1980 г. показало их меньшую чувствитель-

ность (75%) и специфичность (72%). Новые критерии бу-

дут предложены для эпидемиологических исследований

и клинических испытаний после апробации в клиниче-

ской практике и утверждения EULAR и ACR. 

Один из проектов, не связанных непосредственно

с базой данных EUSTAR, был посвящен эволюции сме-

шанного заболевания соединительной ткани (СЗСТ)

и включил большую группу больных (n=161), прослежен-

ных в среднем в течение 8 лет. Поскольку для СЗСТ не су-

ществует унифицированных или валидированных крите-

риев диагностики, было проведено сравнение применяе-

мых на практике критериев диагностики СЗСТ, предло-

женных Sharp, Alarcon-Segovia и Kasukawa. Через 8 лет 58%

больных, первоначально удовлетворяющих критериям

Kasukawa, сохраняли клиническую и иммунологическую

обособленность от других «классических» ревматических

заболеваний, оставаясь в рамках СЗСТ, что предполагает

нозологическую самостоятельность болезни. У трети (29%)

больных, дебютирующих по типу СЗСТ, в дальнейшем раз-

виваются определенные ревматические заболевания – си-

стемная красная волчанка, ССД, ревматоидный артрит

или их перекресты (рис. 2). В 11,6% случаев в конце наблю-

дения сохранялись признаки СЗСТ, которое определенно

не класссифицировалось ни в одно из известных (и имею-

щих критерии диагноза) ревматических заболеваний,

в связи с чем условно было названо недифференцирован-

ным заболеванием соединительной ткани [14]. 

Таким образом, процесс эволюции заболевания, удо-

влетворяющего имеющимся критериям СЗСТ, в частности,

критериям Kasukawa, может происходить по двум направ-

лениям. Первое – «количественное» прогрессирование

с нарастанием и расширением симптоматики при сохране-

нии первичного симптомокомплекса и персистирования

высоких титров антител к рибонуклеопротеиду (без появ-

ления других антиядерных антител). Своеобразное (и при

М е ж д у н а р о д н о е  с о т р у д н и ч е с т в о

Таблица 4 Классификационные критерии системной склеродермии ACR/EULAR

Параметры (ITEMS) Варианты признаков (SUBITEMS) Баллы

Утолщение кожи обеих рук выше пястно-фаланговых суставов (ПФС) 9
Утолщение кожи пальцев (только больший счет) Отек пальцев 2

Все пальцы дистальнее ПФС 4

Дигитальная ишемия (только больший счет) Язвочки 2
Рубчики 3

Телеангиэктазии 2

Капилляроскопические изменения 2

Легочная артериальная гипертензия и/или ИПЛ 2

Феномен Рейно 3

Специфичные аутоантитела (анти-Scl-70, АЦА, к РНК-полимеразе III) 3
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этом стабильное в течение нескольких лет) сочетание про-

явлений разных ревматических заболеваний и уникальный

аутоиммунный профиль у таких больных свидетельствуют

о том, что это особое клинико-иммунологическое состоя-

ние, по-видимому, является нозологически самостоятель-

ным заболеванием. Второй вариант эволюции СЗСТ –

формирование другой ревматической болезни. При ис-

пользовании и анализе базы данных было выявлено, что

критерии диагностики СЗСТ, предложенные Kasukawa

и соавт., наиболее оптимальны для использования в кли-

нической практике [15]. 

ФГБНУ НИИР им. В.А. Насоновой также принял

участие в нескольких фундаментальных проектах

EUSTAR:

1. «Модуляция продукции дермального коллагена

путем воздействия на аденозиновые А2А-рецепторы»

(2010) [16].

2. «Полиморфизм гена VEGF при ССД» (2009) [17].

В выполнении проектов участвовало 9–10 центров

Европы (Франция, Италия, Германия, Австрия, Польша,

Венгрия, Россия и др.). Лабораторная часть проектов вы-

полнялась в Германии и во Франции. Нами были отправле-

ны биологические образцы на 60 больных ССД и 50 лиц из

группы сравнения. Результаты были опубликованы в веду-

щих зарубежных журналах. 

Наряду с научной работой EUSTAR организует об-

разовательные мероприятия для ревматологов разного

уровня. С 2005 г. каждые два года проводятся школы для

молодых ученых, в работе которых принимали участие

научные сотрудники ФГБНУ НИИР им. В.А. Насоновой.

В 2011 г. проведен углубленный курс изучения легочной

гипертензии, на ведущих мировых форумах и конгрессах

ежегодно проводятся специализированные сессии по

ССД. В 2012 г. открылся специальный on-line курс обуче-

ния EULAR по ССД.

С 2007 г. по инициативе EUSTAR в Европе проводит-

ся день склеродермии. Ежегодно в конце июня одно из за-

седаний Ученого совета ФГБНУ НИИР им. В.А. Насоно-

вой посвящается достижениям в изучении и лечении ССД.

Заключение
Анализ результатов научных исследований, получен-

ных в рамках работы EULAR/EUSTAR, дает основание

утверждать, что ранняя диагностика, своевременное выяв-

ление поражения внутренних органов и применение сов-

ременных стандартов терапии могут способствовать повы-

шению КЖ больных, уменьшению тяжести ССД и сниже-

нию смертности при этом заболевании. 

Перспективы дальнейшей работы 
в рамках EULAR/EUSTAR
В настоящее время EUSTAR предложила новую

модификацию базы данных с добавлением специальных

приложений для клинических испытаний. Основная

цель модификации – разработка системы оценки эффе-

ктивности при клинических исследованиях и собствен-

но проведение клинических испытаний современных

методов лечения отдельных проявлений ССД. На осно-

вании совокупных результатов уже проведенной работы

можно констатировать, что поддержание базы данных

для проспективного наблюдения когорты больных ССД

в рамках проекта EULAR/EUSTAR и одновременное

участие в международных клинических испытаниях поз-

волит объективно оценить эффективность основных ви-

дов терапии ССД для разработки клинических рекомен-

даций, основанных на доказательствах. Создание таких

рекомендаций улучшит информированность врачей по

курации основных проявлений ССД, что может повы-

сить уровень специализированной помощи больным

ССД в России.
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