
К группе склеродермических болезней отнесен ряд но-

зологий, основным признаком которых является уплотне-

ние кожи. Склеродермия является ярким представителем

этих заболеваний, характеризующихся избыточным синте-

зом и отложением коллагена в органах и тканях. Выделяют

две основные формы склеродермии: системную и ограни-

ченную (очаговую), каждая из которых имеет ювенильный

субтип, характеризующийся специфическим течением. Си-

стемная склеродермия (ССД), или прогрессирующий сис-

темный склероз, – полиорганное заболевание, в основе ко-

торого лежат иммунные нарушения и вазоспастические со-

судистые реакции по типу феномена Рейно, сопровождаю-

щиеся активацией фиброзообразования и избыточным от-

ложением компонентов внеклеточного матрикса (коллаге-

на) в тканях и внутренних органах [1]. Этиопатогенетиче-

ские механизмы развития ССД в настоящее время оконча-

тельно не установлены, однако отмечена стадийность тече-

ния заболевания, когда на ранней стадии формируются

провоспалительные иммунологические нарушения, впос-

ледствии перетекающие в эндотелиальную дисфункцию и

необратимые фиброзные изменения [2]. 

Ювенильная ССД – редкое заболевание, которое, по

данным английских и финских исследователей, встреча-

ется в 0,27–0,5 случаев на 1 млн детей ежегодно [3, 4]. Для

диагностики ювенильной формы ССД используются

классификационные критерии PRES/ACR/EULAR

(Paediatric Rheumatology European Society – Европейское

общество педиатрической ревматологии, American College

of Rheumatology – Американская коллегия ревматологов,

European League against Rheumatism – Европейская анти-

ревматическая лига) 2007 г. (табл. 1) [5]. При установле-

нии диагноза необходимы 1 основной критерий (склероз

или индурация кожи проксимальнее пястно-фаланговых

суставов) и минимум 2 дополнительных критерия. Дан-

ные критерии обладают высокой специфичностью, но

при их использовании возможна гиподиагностика заболе-
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вания на ранних стадиях, поэтому целесообразно допол-

нительное привлечение критериев ACR/EULAR 2013 г.,

разработанных для ранней диагностики ССД у взрослых

(табл. 2) [6]. 

Отличиями ювенильной формы ССД являются менее

выраженное поражение внутренних органов, частое вовле-

чение суставов, мышц и более благоприятный прогноз [7,

8]. В детском возрасте заболевание дебютирует с феномена

Рейно, дигитальных язвочек, артрита и миозита, при оцен-

ке иммунологических параметров отмечается склонность к

overlap-синдромам, чаще выявляются антитела к U1-рибо-

нуклеопротеину (U1-RNP), анти-PM-Scl, в то время как

АЦА встречаются реже, чем у взрослых [9, 10]. Поражение

сердца и почек наблюдается у небольшого числа детей с

ювенильной ССД, однако главным фактором, определяю-

щим смертность, считаются кардиомиопатия и перикардит

[9]. Согласно данным российских исследований, для юве-

нильной ССД характерны очаговое поражение кожи раз-

личной локализации (55%); локализованные нарушения

пигментации (гипер- и депигментация); полиморфизм кли-

нических проявлений и течения; поражение опорно-двига-

тельного аппарата с тенденцией к развитию контрактур и

мышечной атрофии; наличие дефектов развития костей;

преобладание периферической симптоматики над висце-

ральной; медленное, постепенное развитие проявлений.

При ярко выраженном очаговом поражении кожи умерен-

ные системные признаки заболевания нередко не учитыва-

ются как при установлении диагноза, так и при назначении

терапии [11]. 

Терапевтические подходы к лечению ювенильной фор-

мы ССД существенно не отличаются от таковых у взрослых,

так как заболевание встречается редко и к настоящему вре-

мени проведено недостаточно исследований у пациентов

детского возраста [12].

Клиническое наблюдение 
Пациентка К., 30 лет, поступила в

ФГБНУ «Научно-исследовательский

институт ревматологии им. В.А. Насо-

новой» (НИИР им. В.А. Насоновой) в ав-

густе 2020 г. с жалобами на диффузное

уплотнение кожи, сгибательные конт-

рактуры плечевых, локтевых, тазобед-

ренных, коленных суставов и изжогу. 

Из анамнеза известно, что паци-

ентка больна с 3-летнего возраста

(1993 г.), когда появились прогрессирую-

щее уплотнение кожи, уменьшение амп-

литуды движений в крупных суставах,

контрактуры. Феномена Рейно, артри-

тов или болезненности в суставах не

отмечалось. С 1996 г. наблюдалась в

клинике детских болезней с диагнозом:

«системная склеродермия с поражением

кожи, подкожной жировой клетчатки,

желудочно-кишечного тракта (гипото-

ния пищевода)». Проводимая терапия

преднизолоном в низких дозах и Д-пени-

цилламином была неэффективна. 

С 2002 г. пациентка не обследовалась и

не лечилась, динамики заболевания не

отмечалось. В 2007 г. впервые обрати-

лась в НИИР им. В.А. Насоновой. 

На момент обращения ранее установленный диагноз ССД

вызвал сомнения, было заподозрено склеродермоподобное со-

стояние и рекомендовано дообследование в рамках дифферен-

циальной диагностики для исключения фенилкетонурии, гли-

когенозов, мукополисахаридоза и первичного амилоидоза. Па-

циентка обследована в ФГБУН «Институт общей генетики

им. Н.И. Вавилова» РАН, убедительных данных в пользу глико-

геноза, мукополисахаридоза, порфирии не получено. При гис-

тологическом исследовании биоптата кожи с участком под-

кожной жировой клетчатки и небольшим фрагментом мы-

шечной ткани амилоид не обнаружен, однако отмечен харак-

терный для склеродермии тип изменений: очаговая вакуольная

дистрофия кератиноцитов, скудная инфильтрация лимфоци-

тов и гистиоцитов вокруг сосудов, уплотнение и гиалиноз кол-

лагеновых волокон средних и глубоких отделов дермы различной

степени выраженности, инфильтрация фибробластами по хо-

ду коллагеновых волокон, атрофия придатков кожи. После за-

вершения дифференциально-диагностического поиска устано-

влен диагноз ССД с ювенильным началом. Проводилась сосуди-

стая терапия, длительное время сохранялась низкая актив-

ность заболевания. С 2014 г. пациентка отметила выражен-

ную изжогу. При фиброгастродуоденоскопии (август 2020 г.)

обнаружен пищевод Барретта.

При осмотре: пациентка маленького роста (142 см), от-

мечается пропорциональное укорочение длины конечностей из-

за нарушения развития костей, что обусловлено ранним нача-

лом заболевания. Обращают на себя внимание уплотнение ко-

жи туловища и конечностей (модифицированный кожный

счет Роднана 10 баллов), выраженная индурация подлежащих

к коже тканей и мышц; контрактуры локтевых, плечевых,

тазобедренных и коленных суставов (см. рисунок, а, б). 

При обследовании выявлен АНФ-Hер2 в титре 1/320; 

a-Scl70, АЦА и a-RNP70 были отрицательные. В общем анализе
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Таблица 1. Диагностические критерии ювенильной ССД PRES/ACR/EULAR 2007 г.
Table 1. Diagnostic criteria for juvenile systemic sclerosis PRES/ACR/EULAR 2007

Основной

Дополнительные:

кожные

сосудистые 

респираторные

кардиологические

ренальные

суставно-мышечные

гастроинтестинальные

неврологические

иммунологические 

Примечание. DLCO – диффузионная способность легких по монооксиду углерода; 

АНФ – антинуклеарный фактор; АЦА – антицентромерные антитела; a-Scl70 – антитела

к антигену Scl70; a-RNA – антитела к РНК; anti-PM-Scl – антитела к экзосомам.

Проксимальное уплотнение кожи

Склеродактилия

Феномен Рейно, капилляроскопические нарушения,

дигитальные язвочки

Интерстициальное поражение легких, снижение DLCO,

легочная артериальная гипертензия

Аритмия, сердечная недостаточность

Гипертонический почечный криз, впервые возникшая 

артериальная гипертензия

Крепитация сухожилий, артрит, миозит

Дисфагия, гастроэзофагеальный рефлюкс

Невропатия, синдром запястного канала

АНФ, АЦА, a-Scl70, a-RNA к полимеразе I или III, 

anti-PM-Scl, антитела к антифибриллину,  антифибриллярину



крови обнаружены лейкопения

(3,5х109/л) и анемия легкой степени тя-

жести (Нb 112 г/л). По данным УЗИ

тазобедренных суставов определялись

бурсит большого вертела бедренной кос-

ти с двух сторон, левосторонний коксит

(жидкость в шеечно-капсулярном про-

странстве 10,2 мм при норме до 7 мм).

При КТ, ЭхоКГ и электрокардиографии

изменений в легких, нарушений ритма и

проводимости сердца не выявлено. Ус-

тановлен диагноз: ССД, ювенильная (по

началу), хроническое течение: диффуз-

ная индурация мягких тканей, контра-

ктуры крупных суставов, гипотония

пищевода, иммунологические нарушения

(АНФ-Hep2 положительный). Назначен

метотрексат (МТ) в дозе 15 мг перо-

рально 1 раз в неделю, выбор МТ был

обусловлен преимущественным пораже-

нием кожи и суставов.

Обсуждение. У пациентки была ди-

агностирована ССД с ювенильным на-

чалом на основании критериев

PRES/ACR/EULAR 2007 г.: имелись

проксимальное уплотнение кожи, арт-

рит (коксит), сформированные контра-

ктуры, гастроэзофагеальный рефлюкс и повышение уровня

АНФ. Особенностью данного клинического случая является

отсутствие характерных для ССД синдрома Рейно, интерсти-

циального поражения легких и специфических антител, одна-

ко использование классификационных

критериев ACR/EULAR 2013 г. позво-

ляет установить диагноз при наличии

только одного проксимального уплот-

нения кожи, после исключения скле-

родермоподобных состояний. Также у

пациентки в анамнезе отмечен фено-

мен «сухого синовита», при котором

происходит формирование контрактур

в отсутствие ярко выраженной сим-

птоматики артрита. «Сухой синовит» в

раннем возрасте может встречаться

при генетически детерминированных

состояниях (нейромышечные наруше-

ния, мукополисахаридозы, гликогено-

зы) и при аутоиммунных заболеваниях

(ювенильный идиопатический артрит,

ювенильный дерматомиозит, юве-

нильная ССД). Таким образом, в рам-

ках дифференциального диагноза у на-

шей пациентки можно рассматривать

редкие формы ограниченной склеро-

дермии и склеродермоподобные со-

стояния по типу синдрома жесткой ко-

жи (stiff skin syndrome).

Для уточнения у пациентки при-

чин выраженной индурации подлежа-

щих к коже тканей представляют ин-

терес заболевания из группы глубокой

очаговой склеродермии. В группу глу-

бокой очаговой склеродермии включены morphea profunda,

диффузный эозинофильный фасциит и инвалидизирующая

пансклеротическая локализованная склеродермия детей,

которые объединены по принципу поражения глубоких
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Таблица 2. Диагностические критерии ССД ACR/EULAR 2013 г.
Table 2. Diagnostic criteria for systemic sclerosis ACR/EULAR 2013

Примечание. ЭхоКГ – эхокардиография; КТ – компьютерная томография.

Уплотнение кожи обеих кистей  9

проксимальнее пястно-фаланговых 

суставов

Уплотнение кожи пальцев кистей Отек кистей 2

Склеродактилия дистальнее 4

пястно-фаланговых суставов

Дигитальная ишемия Язвочки 2

Рубчики 3

Телеангиоэктазии 2

Капилляроскопические изменения 2

Поражение легких Легочная артериальная гипертензия 2

по данным ЭхоКГ или  

интерстициальное поражение легких 

по данным КТ

Феномен Рейно 3

Склеродермические антитела a-Scl70, АЦА, a-RNA к полимеразе III 3

Для установления диагноза ССД необходимо набрать 9 баллов, при этом признаки 

поражения в одном критерии не суммируются, а оцениваются по высшему баллу.

Пациентка К., 30 лет, контрактуры локтевых, плечевых, тазобедренных 
и коленных суставов (а, б)

Patient K., 30 years, contractures of the elbow, shoulder, hip and knee joints (a, b)

а                                                                            б



слоев кожи, подкожной жировой клетчатки и мышечных

фасций. Morphea profunda – заболевание с генерализован-

ным симметричным образованием гладких гиперпигменти-

рованных склеротических бляшек с глубиной поражения,

достигающей мышечной ткани [13]. При диффузном эозино-

фильном фасциите происходит инфильтрация фасций эози-

нофилами с быстрым переходом от воспалительной стадии

к склеротической, что обусловлено формированием фиб-

розных связок между фасцией и дермой, пронизывающих

подкожную жировую клетчатку. Клинически это проявляет-

ся фазой эритемы и отека конечностей с последующим пе-

реходом в уплотнение кожи и индурацию подкожных тка-

ней. В период высокой активности заболевания в анализах

крови выявляются эозинофилия, гипергаммаглобулине-

мия, увеличение СОЭ и уровня СРБ, однако отсутствие из-

менений не является поводом для исключения диагноза, так

как они могут быть непостоянными [13]. Инвалидизирующая

пансклеротическая локализованная склеродермия детей –

наиболее тяжелый подтип глубокой ограниченной склеро-

дермии, при котором в возрасте до 14 лет быстро развивает-

ся глубокий кожный фиброз, захватывающий также подле-

жащие ткани: подкожную жировую клетчатку, фасции,

мышцы и кости. Заболевание характеризуется стремитель-

ным рефрактерным к терапии течением с развитием от не-

больших бляшек на туловище и конечностях до диффузно-

го поражения тела с образованием язвенных дефектов и

контрактур. При этом у некоторых пациентов отмечались

висцеральные проявления в виде гипотонии пищевода и

снижения диффузионной способности легких, а также ла-

бораторные нарушения: позитивный АНФ, эозинофилия,

гипергаммаглобулинемия и повышение уровня СРБ [14].

Инвалидизирующая пансклеротическая локализованная

склеродермия детей характеризуется неблагоприятным про-

гнозом вследствие частого образования длительно незажи-

вающих язв на фоне уплотнения и нарушения трофики ко-

жи и развитием септических осложнений, а также затяжных

пневмоний в результате нарушения вентиляции легких из-за

поражения кожи и мышц грудной клетки. Более медленное

развитие симптомов, а также отсутствие прогрессирования

уплотнения кожи на протяжение длительного времени поз-

волили исключить этот диагноз у нашей пациентки.

E. Merlin и соавт. [15] описали два случая локализован-

ной кольцевидной склеродермии у детей, при которой в дебю-

те заболевания на фоне «сухого синовита» сформировались

контрактуры межфаланговых, лучезапястных, тазобедрен-

ных, коленных и голеностопных суставов, а затем возникли

кожные проявления в виде бляшек на спине и нижних ко-

нечностях. Эти наблюдения позволяют сделать вывод о том,

что в контексте склеродермической группы заболеваний

объединяющую роль могут играть не только кожные прояв-

ления, но и феномен фиброзирующей артропатии, что не-

обходимо учитывать при дифференциальной диагностике.

У нашей пациентки не было четко отграниченных склеро-

дермических бляшек, отмечалось диффузное уплотнение

кожи наряду с висцеральной патологией, поэтому диагноз

укладывался в рамки системного заболевания.

Ввиду преобладания фиброзных изменений кожи и су-

ставов проводился дифференциальный диагноз с синдромом

жесткой кожи. Синдром жесткой кожи – невоспалитель-

ное фиброзирующее заболевание с вовлечением кожи, час-

то сопровождающееся образованием контрактур верхних и

нижних конечностей. На данный момент в мире зарегист-

рировано 52 таких пациента [16]. В описанных клинических

наблюдениях у больных с раннего возраста отмечалось по-

степенное неуклонное развитие фиброза дермы и подлежа-

щих тканей с поражением фасций и последующим вовлече-

нием суставов, обычно плечевого и тазового пояса, с обра-

зованием стойких контрактур. В половине случаев выявлял-

ся легкий гипертрихоз на бедрах. Висцеральные и иммуно-

логические нарушения отсутствовали [17]. В биоптатах ко-

жи пораженных областей признаков воспаления не обнару-

живали, определялось увеличение количества фибробла-

стов и кластеров адипоцитов, «запертых» уплотненными

коллагеновыми волокнами [18]. Патогенез синдрома жест-

кой кожи недостаточно изучен, однако при исследовании

семейных форм была сформирована гипотеза о мутации в

гене FBN1 (fibrillin 1), кодирующем белок фибриллин 1,

вследствие чего происходит избыточная активация транс-

формирующего фактора роста β (TGFβ), приводящая к ди-

срегуляции фибротических процессов в тканях [19]. В пред-

ставленном нами клиническом случае при биопсии кожи и

подлежащих тканей выявлена инфильтрация лимфоцитов и

гистиоцитов вокруг сосудов, при этом отсутствовал харак-

терный паттерн «запертых» кластеров адипоцитов, имелись

висцеральные поражения и иммунологические нарушения,

что позволило исключить диагноз синдрома жесткой кожи.

Заключение. ССД с началом до 16 лет имеет клиниче-

ские особенности, которые сохраняются у взрослых боль-

ных и формируют своеобразный облик ювенильной фор-

мы. Ввиду явных отличий ССД с ювенильным началом от

классических форм заболевания необходимо проведение

дальнейших исследований для уточнения характерной кар-

тины болезни, начавшейся в детском возрасте, и разработ-

ки подробных алгоритмов ее ранней диагностики. Также

представляется перспективным изучение эффективности

стратегий патогенетической терапии ювенильных форм

ССД с акцентом на клинические признаки и иммунологи-

ческие параметры, что позволит избежать формирования

стойких функциональных нарушений и улучшить качество

жизни пациентов.
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