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Смешанное заболевание соединительной ткани (СЗСТ) относится к категории очень редких системных аутоиммунных болезней, в
практике детского ревматолога на его долю приходится 0,1–0,6% случаев. Для СЗСТ характерны широкий спектр клинических
проявлений и высокая частота крайне неспецифических симптомов в дебюте с постепенным медленным формированием общей
картины заболевания. Диагноз часто запаздывает и верифицируется уже на продвинутой стадии органных нарушений c развитием
необратимых повреждений. 
Цель исследования – в открытом одноцентровом сплошном ретроспективнои исследовании среди позитивных по антителам к ри-
бонуклеопротеину (анти-РНП) больных выделить группу пациентов, соответствующих критериям СЗСТ, и проанализировать у
них демографические, клинические и лабораторные особенности, а также терапию. 
Материал и методы. В исследование включены все позитивные по анти-РНП пациенты, госпитализированные в детское отделение
ФГБНУ «Научно-исследовательский институт ревматологии им. В.А. Насоновой» с 2019 по 2023 г. и соответствовавшие хотя бы
одному из вариантов критериев СЗСТ (критерии Касукавы, Аларкона-Сеговии, Кана и Шарпа). 
Результаты и обсуждение. Критериям СЗСТ соответствовали 18 (56,25%, 17 девочек и 1 мальчик) из 32 пациентов, позитивных
по анти-РНП. Наиболее часто больные подходили под комбинацию критериев – Шарпа и Кана (n=8) или Аларкона-Сеговии и Кана
(n=8). Медиана возраста начала СЗСТ составила 12,2 [9,7; 13,9] года. Самыми частыми клиническими проявлениями были артрит
(100%), различные поражения кожи (94,4%), синдром Рейно (88,9%), лимфаденопатия (72,2%), общеконституциональные нарушения
(50%). Синдром Шегрена (СШ) диагностирован у 17 (94,4%) пациентов. У всех больных обнаружен антинуклеарный фактор (АНФ)
1/1280, а уровень анти-РНП составлял >200 Ед/мл. Встречались также антитела к двуспиральной ДНК (n=5), Ro- (n=4) и Sm-
(n=5) антигенам. У 6 пациентов выявлен IgM ревматоидный фактор, у 10 – гипергаммаглобулинемия. Капилляроскопические
изменения ногтевого ложа с преобладанием склеродермического типа обнаружены у 77,8% пациентов. Наиболее часто встречалось
сочетание синдрома Рейно, артрита, СШ, лимфаденопатии и гипергаммаглобулинемии (50%). 
Все больные получали глюкокортикоиды, 9 – гидроксихлорохин, 8 – метотрексат, 3 – микофенолата мофетил, 1 – циклофосфан,
1 – азатиоприн. Генно-инженерный биологический препарат (ГИБП) был назначен 12 (66,7%) пациентам: 3 – ритуксимаб, 8 –
абатацепт, 1 – белимумаб, при этом наблюдались приемлемый профиль безопасности и начальная эффективность. 
Заключение. Большинство пациентов в исследовании соответствовали критериям Кана. Лишь 2 больных отвечали всем вариантам
критериев, что указывает на необходимость использования комбинации критериев при подозрении на СЗСТ. Сочетание синдрома
Рейно, артрита, СШ, лимфаденопатии и гипергаммаглобулинемии наблюдалось у половины больных с СЗСТ. Наличие синдрома
Рейно, высокого титра АНФ у детей с ревматическими заболеваниями, особенно с полиморфной клинической картиной, требует
включения СЗСТ в круг дифференцируемых состояний. Предварительные результаты свидетельствуют о безопасности применения
ГИБП у детей с СЗСТ.
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Mixed connective tissue disease (MCTD) is one of the very rare systemic autoimmune diseases; it accounts for 0.1–0.6% of cases in pediatric
rheumatologists' practices. MCTD is characterized by a broad spectrum of clinical manifestations and a high frequency of extremely unspecific
symptoms at the onset, with the overall picture of the disease forming slowly and gradually. The diagnosis is often delayed and confirmed only at



Смешанное заболевание соединительной ткани (СЗСТ) –
редкое системное аутоиммунное заболевание, для которого
характерно сочетание наличия антител к рибонуклеопротеину
(анти-РНП) в высоком титре и проявлений по меньшей
мере двух из следующих заболеваний: системной красной
волчанки (СКВ), дерматомиозита (ДМ)/полимиозита (ПМ),
системной склеродермии (ССД) и ревматоидного артрита
[1]. Большинство авторов описывают СЗСТ как самостоя-
тельную нозологию [1–3], некоторые полагают, что она
может представлять собой раннюю стадию четко очерченного
системного заболевания соединительной ткани, например
СКВ или ССД. Ряд авторов относит СЗСТ к одному из ва-
риантов перекрестных синдромов [4]. СЗСТ не имеет уни-
кальных клинических особенностей, и существуют значи-
тельные индивидуальные различия в его клинических про-
явлениях. По данным R. Gunnarsson и соавт. [5], в Норвегии
заболеваемость СЗСТ составила 2,1 на 1 млн в год, распро-
страненность – 3,8 на 100 тыс при ювенильном начале и 3,4
при дебюте после 18 лет, 76,9% больных были женщины. 
В этом исследовании у 10,2% пациентов диагноз СЗСТ ве-
рифицирован до 18 лет, медиана возраста дебюта – 13,0
[11,6; 14,4] лет. Однако авторы отмечают, что начальные
проявления СЗСТ до 18 лет зафиксированы у большинства
пациентов (17,7%) [5]. В целом СЗСТ относится к числу
редких патологий с ювенильным началом, в практике детского
ревматолога оно встречается, по разным данным, в 0,1–
0,6% случаев [4, 6]. Для СЗСТ характерны широкий спектр
разнообразных изменений и, как правило, высокая частота
крайне неспецифических проявлений в дебюте с постепенным
медленным формированием общей картины заболевания,
поэтому диагноз часто запаздывает и верифицируется уже

на продвинутой стадии органных нарушений, когда имеются
необратимые повреждения [7]. Анти-РНП могут присут-
ствовать и при других четко очерченных нозологиях, таких
как СКВ, ССД, идиопатические воспалительные миопатии,
синдром Шегрена (СШ), и в ряде случаев связаны с отдель-
ными клиническими проявлениями, например со склеро-
дермоподобными изменениями у пациентов с СКВ [8–10].
В настоящее время существует четыре варианта классифи-
кационных критериев СЗСТ (табл. 1) [11]. По данным 
R.J. Mier и соавт. [12], в педиатрической практике чаще при-
меняются критерии Касукавы. Проблемы возникают не
только при диагностике, но и при назначении лечения по-
добным пациентам, поскольку полноценные клинические
рекомендации по терапии СЗСТ не разработаны [7]. Что ка-
сается эволюции СЗСТ, то, в исследовании S. Cappelli и
соавт. [13] примерно через 9 лет после начала наблюдения
почти 60% пациентов все еще соответствовали критериям
Касукавы, у остальных 17,3% отмечалось прогрессирование
до ССД и у 9,1% – до СКВ. 

За 20 последние лет в англоязычной литературе опубли-
ковано только четыре сообщения о СЗСТ у детей [4, 14–16].
Принимая во внимание сложности диагностики данной па-
тологии в реальной клинической практике, изучение осо-
бенностей СЗСТ в детском возрасте представляется актуальной
задачей. 

Цель исследования – в открытом одноцентровом сплош-
ном ретроспективном исследовании выделить среди больных,
позитивных по анти-РНП, группу пациентов, соответствую-
щих критериям СЗСТ, и проанализировать у них демогра-
фические, клинические и лабораторные особенности, а также
терапию. 
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an advanced stage of organ dysfunction with the development of irreversible changes.
Objective: to identify a group of patients fulfilling the criteria for MCTD in an open, single-center, continuous retrospective study among anti-ri-
bonucleoprotein (anti-RNP) antibody-positive patients and to analyze their demographic, clinical and laboratory characteristics and therapy.
Material and methods. All anti-RNP-positive patients admitted to the pediatric department of V.A. Nasonova Research Institute of Rheumatology
from 2019 to 2023 and meeting at least one of the variants of the MCTD criteria (Kasukawa, Alarcуn-Segovia, Kahn and Sharp criteria) were
included in the study. 
Results and discussion. 18 (56.25%, 17 girls and 1 boy) of 32 anti-RNP-positive patients fulfilled criteria for MCTD. Patients most frequently
fulfilled a combination of criteria – Sharp and Kahn (n=8) or Alarcуn-Segovia and Kahn (n=8). The median age of onset of MCTD was 12.2
[9.7; 13.9] years. The most common clinical manifestations were arthritis (100%), various skin lesions (94.4 %), Raynaud's phenomenon
(88.9%), lymphadenopathy (72.2%) and general constitutional disorders (50%). Sjögren's syndrome (SS) was diagnosed in 17 (94.4%) patients.
All patients had antinuclear factor (ANF) 1/1280, and the anti-RNP level was >200 U/ml. There were also antibodies against double-stranded
DNA (n=5), Ro- (n=4) and Sm- (n=5) antigens. An IgM rheumatoid factor was detected in 6 patients and hypergammaglobulinemia in 10 pa-
tients. Capillaroscopic changes in the nailfold with predominant scleroderma type were found in 77.8% of patients. The most common combination
was of Raynaud's phenomenon, arthritis, SS, lymphadenopathy and hypergammaglobulinemia (50%).
All patients received glucocorticoids, 9 – hydroxychloroquine, 8 – methotrexate, 3 – mycophenolate mofetil, 1 – cyclophosphamide, 1 – azat-
hioprine. Biologic DMARDs (bDMARDs) were prescribed to 12 (66.7%) patients: 3 – rituximab, 8 – abatacept, 1 – belimumab, with an accep-
table safety profile and initial efficacy.
Conclusion. Most patients in the study met the Kahn criteria. Only 2 patients met all variants of the criteria, which indicates the need to use a
combination of criteria when a MCTD is suspected. A combination of Raynaud's phenomenon, arthritis, SS, lymphadenopathy and hypergam-
maglobulinemia was observed in half of patients with MCTD. The presence of Raynaud's phenomenon and high ANF titer in children with rheu-
matic diseases, especially with a polymorphic clinical picture, requires the inclusion of MCTD in differential diagnosis. Preliminary results indicate
the safety of the use of biologic drugs in children with MCTD.

Keywords: mixed connective tissue disease; antibodies against ribonucleoprotein; childhood.
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Материал и методы. Позитивные по анти-РНП больные
выбраны из клинической базы данных детского ревмато-
логического отделения ФГБНУ «Научно-исследовательский
институт ревматологии им. В.А. Насоновой» (НИИР им.
В.А. Насоновой) за период с 2019 по 2023 г. Для детального
исследования из этой группы были отобраны пациенты,
которые соответствовали хотя бы одному из вариантов
критериев СЗСТ: критериям Касукавы, Аларкона-Сеговии,
Кана и Шарпа (табл. 1). Сведения из медицинской доку-
ментации были занесены в специально разработанные
базы данных.

Родители пациентов подписали информированное со-
гласие на анонимное использование персональных данных.

Всем больным проводилось стандартное клиническое и
лабораторно-инструментальное обследование в соответствии
с имеющимися клиническими рекомендациями для данной
нозологии. Обследование осуществлялось в НИИР им. 
В.А. Насоновой: клинический анализ крови, анализ мочи, био-
химический анализ крови выполнялись в биохимической ла-
боратории, иммунологическое и генетическое исследования –
в лаборатории иммунологии и молекулярной биологии, рент-

генологическое – в рентгенологическом отделении, инстру-
ментальное – в отделении функциональной диагностики.
При подозрении на СШ проводилось углубленное стомато-
логическое обследование, включавшее консультацию сто-
матолога, УЗИ, сиалометрию, сиалографию, тест Ширмера.

Статистическая обработка данных осуществлялась с ис-
пользованием программы Statistica v. 10.0 (StatSoft Inc., США).
Предварительный размер выборки исследования не рассчи-
тывался. Количественные переменные описывались с по-
мощью медианы и интерквартильного интервала (Ме [25-й;
75-й перцентили]).

Результаты. Из 32 пациентов, позитивных по анти-РНП,
18 (56,25%, 17 девочек и 1 мальчик) соответствовали критериям
СЗСТ: 15 – критериям Кана, 10 – критериям Касукавы, 9 –
критериям Шарпа, 8 – критериям Аларкона-Сеговии. При
этом 4 пациента подпадали только под один набор критериев,
по 6 – под два и три набора критериев и 2 – под все четыре
набора критериев. Наиболее часто встречалось соответствие
комбинации критериев Шарпа и Кана (n=8) и Аларкона-
Сеговии и Кана (n=8). Медиана возраста появления первых
симптомов заболевания составила 12,2 [9,7; 13,9] года, а ме-
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Таблица 1. Классификационные критерии СЗСТ [11]
Table 1. Classification criteria of the MCTD [11]

G.C. Sharp D. Alarcуn-Segovia                                   R. Kasukawa M.F. Kahn
и соавт., 1972                                           и M. Villareal, 1987                                  и соавт., 1987         и соавт., 1989

Примечание. Анти-Sm – антитела к антигену Смита; U1-РНП – антитела к рибонуклеопротеину U1; ЭМГ – электромиография; 
АНФ – антинуклеарный фактор.

Большие критерии:
1) выраженный миозит; 
2) поражение легких; 
3) синдром Рейно или 

гипотония пищевода;
4) отечность пальцев или

склеродактилия;
5) анти-РНП+, анти-Sm-

Малые критерии:
1) алопеция; 
2) лейкопения;
3) анемия;
4) плеврит:
5) перикардит;
6) артрит;
7) неврит тройничного

нерва; 
8) скуловая сыпь; 
9) тромбоцитопения;
10) невыраженный миозит;
11) отечность кистей 

в анамнезе

Достоверный диагноз:
4 больших критерия, антитела
к U1-РНП >1:4000, отсутствие
анти-Sm 
Вероятный диагноз: 
3 больших критерия и отсут-
ствие анти-Sm или 2 больших
критерия + 1 малый критерий,
антитела к U1-РНП >1:1000

Серологический критерий:
анти-РНП >1:1600

Клинические критерии: 
а) отечность кистей; 
б) синовит; 
в) миозит; 
г) синдром Рейно; 
д) акросклероз с проксимальной

склеродермией или без нее

Достоверный диагноз:
серологический критерий + 3
клинических критерия. Если
имеются критерии а, г, д, требу-
ется наличие критериев б, в

1. Общие симптомы:
а) синдром Рейно; 
б) отечность пальцев 
2. Анти-РНП+

3. Симптомы 
СКВ: 

a) полиартрит; 
б) аденопатия; 
в) скуловая сыпь; 
г) серозит; 
д) лейко-/тромбоцитопения

ССД: 
а) склеродактилия; 
б) фиброз легких или ре-

стриктивные изменения
легких; 

в) гипомобильность или ди-
латация пищевода 

ПМ: 
а) мышечная слабость; 
б) повышение уровня 

ферментов; 
в) миогенные изменения 

при ЭМГ

Достоверный диагноз: 
1 из 2 общих симптомов +
анти-РНП + ≥1 признак из 2
следующих заболеваний соеди-
нительной ткани: СКВ, ССД,
ПМ

1. Серологический критерий:
высокий уровень анти-РНП,
соответствующий крапчатому
АНФ, в титре >1:2000

2. Клинические критерии:
а) синдром Рейно; 
б) синовит; 
в) миозит; 
г) отечность пальцев

Достоверный диагноз:
анти-РНП + синдром Рейно +
≥2 из остальных 3 критериев



диана возраста верификации диагноза – 14,3 [11,8; 15,7]
года. У 8 (44,4%) детей преобладали проявления СКВ, у 5
(27,8%) – ССД, у 4 (22,2%) был симметричный полиартрит,
у 1 – синдром Рейно и рецидивирующий паротит. Клиническая
характеристика пациентов представлена в табл. 2.

Поражение кожи включало склеродактилию (n=7), те-
леангиэктазии (n=2), скуловую сыпь (n=5), гелиотропную
сыпь и папулы Готтрона (n=4), узловатую эритему (n=1),
сетчатое ливедо (n=2). СШ диагностирован у 17 (94,4%)
больных, из них у 15 имелось изолированное поражение
слюнных желез и у 2 – сочетанное поражение (слюнных и
слезных желез). 

При лабораторном обследовании у всех пациентов уровень
анти-РНП превышал 200 Ед/мл (норма – 0–25 Ед/мл), об-
наружен АНФ на культуре клеток Нер2 в титре ≥1/1280.
Крапчатый тип АНФ был выявлен у 77,8% больных, сме-
шанный тип (гомогенный + крапчатый + цитоплазматиче-
ский) – у 22,2%. Встречались также антитела к двуспиральной
ДНК (анти-дсДНК) – у 5 (27,8%) больных, антитела к Ro
(анти-Ro) – у 4 (22,2%) и анти-Sm – у 5 (27,8%). У 6 (33,3%)
пациентов выявлен IgM ревматоидный фактор (РФ), медиана
его концентрации составила 47,25 [27,75; 54,90] МЕ/мл.
Снижение концентрации С3-компонента комплемента об-
наружено у 11,1% детей, гипергаммаглобулинемия – у 55,6%
(n=10). Патологические изменения при капилляроскопии
ногтевого ложа имелись у 77,8% пациентов: у 5 – неспеци-
фические нарушения, у 5 – ранний склеродермический тип
изменений, у 3 – поздний склеродермический тип с миопа-
тическим компонентом и у 1 – изменения, встречающиеся
при ювенильном ДМ (см. рисунок). У 71,4% пациентов с
поражением легких выявлен склеродермический тип капил-
ляроскопических изменений. Наиболее частое сочетание
признаков СЗСТ – синдром Рейно, артрит, СШ, лимфаде-
нопатия и гипергаммаглобулинемия (n=9, 50%).

Все больные получали глюкокор-
тикоиды (ГК) перорально, 9 – гидро-
ксихлорохин, 8 – метотрексат (МТ), 
3 – микофенолата мофетил (ММФ), 
1 – циклофосфан, 1 – азатиоприн. 
В 12 (66,7%) случаях назначались ген-
но-инженерные биологические препа-
раты (ГИБП). Основанием для их при-
менения у 9 пациентов стала недоста-
точная эффективность терапии, вклю-
чавшей ГК и синтетические базисные
противовоспалительные препараты
(сБПВП), у 3 детей наличие исходно
высокой активности заболевания по-
требовало одновременного назначения
сБПВП и ГИБП. Препаратом выбора
у 3 пациентов был ритуксимаб (РТМ),
у 8 – абатацепт (АБЦ), у 1 – белимумаб,
при этом отмечены приемлемый про-
филь безопасности и начальная эф-
фективность. 

Обсуждение. В одноцентровом от-
крытом ретроспективном исследовании
мы стремились проанализировать кли-
ническую картину и особенности, вы-
явленные при лабораторно-инструмен-
тальном обследовании, у пациентов с

высоким уровнем анти-РНП (>200 Ед/мл), которые соот-
ветствовали хотя бы одному набору диагностических критериев
СЗСТ. Важно отметить, что критерии СЗСТ были разработаны
для взрослых пациентов, поэтому они могут иметь опреде-
ленные ограничения при использовании в педиатрической
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Таблица 2. Клиническая характеристика пациентов (n=18)
Table 2. Clinical characteristics of the patients (n=18)

Проявление                                                                Количество 
пациентов, %

Артрит 100

СШ 94,4

Синдром Рейно 88,9

Лимфаденопатия 72,2

Поражение кожи и слизистой оболочки 94,4

Общеконституциональные нарушения, 50
в том числе: 

фебрильная лихорадка 22,2

Поражение легких 38,8

Миозит 27,8

Нефрит 11,1

Mиокардит 11,1

Перикардит 5,6

Лейкопения 38,9

Тромбоцитопения 11,1

Капилляроскопические изменения у пациентов с СЗСТ: а – неспецифические измене-
ния; б – ранний склеродермический тип; в – поздний склеродермический тип с мио-

патическим компонентом; г – изменения, встречающиеся при ювенильном ДМ
Capillaroscopic changes in patients with MCTD: a – non-specific changes; b – early sclero-

derma type; c – late scleroderma type with myopathic component; d – changes occurring 
in juvenile DM

а                                                                             б

в                                                                             г



практике [17]. На основании клинических проявлений и
данных лабораторного обследования было оценено соответ-
ствие каждого пациента указанным классификационным
критериям СЗСТ. При этом мы учитывали, что наличие
анти-РНП, даже в высокой концентрации, не является па-
тогномоничным признаком СЗСТ. В исследовании P. Ung-
prasert и соавт. [18] из 264 пациентов, позитивных по анти-
РНП, только 18,9% отвечали по крайней мере одному варианту
критериев СЗСТ, большинство (58%) составили пациенты с
СКВ. Интересно, что на долю пациентов с ССД приходилось
всего 2% и с СШ – 7%. I. Elhani и соавт. [19] проанализировали
данные 36 позитивных по анти-РНП пациентов старше 14 лет,
50% из которых соответствовали по крайней мере одному
набору критериев СЗСТ, однако 61% из них подходили под
критерии ACR/EULAR (American College of Rheumatology /
European Alliance of Associations for Rheumatology) 2019 г. для
СКВ. В работе D. Isenberg [20] анти-РНП выявлены у 35%
пациентов с СКВ. T. Miyamae и соавт. [9] на основании ис-
следования 80 детей с достоверным диагнозом СКВ, 27,5%
из которых были позитивны как по анти-РНП, так и по
анти-дсДНК, а 12,5% – только по анти-РНП, заключили,
что дети, позитивные по анти-РНП и анти-дсДНК, должны
наблюдаться как имеющие два конкурирующих диагноза.

В нашем исследовании подавляющее большинство па-
циентов соответствовали критериям Кана, на втором месте
стояли критерии Касукавы. Исследований, в которых ис-
пользовались бы все четыре набора критериев, в литературе
крайне мало. Сравнение четырех наборов классификационных
критериев продемонстрировало, что наиболее приемлемыми
для диагностики по соотношению чувствительности и спе-
цифичности являются критерии Аларкона-Сеговии и Кана
[21]. Большинство других авторов сопоставляли три более
ранних набора критериев. Так, S. Cappelli и соавт. [13] со-
общают, что критерии Касукавы были более чувствительны
(75%), чем критерии Аларкона-Сеговии (73%) и критерии
Шарпа (42%). В свою очередь P. Ungprasert и соавт. [18] оце-
нили критерии Аларкона-Сеговии и Касукавы как одинаково
чувствительные (72%), а критерии Шарпа – как наименее
чувствительные (28%). В педиатрических когортных иссле-
дованиях использовались критерии Касукавы [4, 14–16] и
Аларкона-Сеговии [4].

Среди наших пациентов преобладали девочки, в работах
других авторов девочки тоже составляли 85–100% [4, 14–
16]. В исследуемой группе продолжительность заболевания
на момент верификации диагноза была около 2 лет, что
также сопоставимо с данными литературы: задержка от мо-
мента появления первых симптомов заболевания до уста-
новления диагноза варьировалась от 2 до 3 лет [4, 15]. 

У большей части наших пациентов на момент верифи-
кации диагноза преобладали симптомы, классифицируемые
в рамках СКВ, такие же результаты получены E.D. Batu и
соавт. [4] и S.O. Hetlevik и соавт. [15]. Наиболее частыми
проявлениями были артрит, синдром Рейно, разнообразные
варианты поражения кожи, что описано и в ранее опубли-
кованных исследованиях. Частота выявления синдрома Рейно
варьировалась от 75 до 98%, артрита – от 75 до 87% [4, 15,
16], частота поражения кожи составила 96,7% [4]. Только в
исследовании Y.Y. Tsai и соавт. [14] эти проявления встречались
реже: синдром Рейно и артрит – в 58% случаев, поражение
кожи – в 50%. Наиболее распространенными поражениями
кожи в нашем исследовании, как и в работах других авторов,

были эритема на лице (25–53,3% [4, 16]), склеродактилия
(26,6–53,3% [4, 16]), гелиотропная сыпь (55% [16]). Весьма
распространенным клиническим проявлением у наших па-
циентов оказалась лимфаденопатия (72%), тогда как, по дан-
ным литературы, у детей ее частота составляла 15–23% [4,
15, 16]. Мы обнаружили высокую частоту СШ, в то время
как в других исследованиях он выявлен в 16,7–20% случаев
[4, 16]. Такие различия могут быть обусловлены тем, что
сиалометрия и сиалография выполнялись всем нашим па-
циентам с подозрением на СЗСТ, что, вероятно, не входило
в число рутинных методов при изучении других когорт. Ин-
тересно, что E.D. Batu и соавт. [4] чаще отмечали снижение
лакримации (13,3%) по сравнению с нарушением функции
слюнных желез (10%). Более трети пациентов в нашей когорте
имели поражение легких, что соответствует данным литературы
(15–41,7%) [4, 14, 16], в то же время поражение почек
выявлено лишь у незначительной части больных, что согла-
суется с результатами большинства исследований (менее
10%) [7, 15], и лишь E.D. Batu и соавт. [4] приводят более
высокие показатели (30%).

Более чем у трети пациентов мы наблюдали гематоло-
гические нарушения в виде лейкопении, что совпадает с
данными аналогичных исследований (25–43,3%) [4, 14–16],
однако S.O. Hetlevik и соавт. [15] обнаруживали лейкопению
существенно реже – в 17% случаев. IgM РФ имелся у трети
наших больных, что сопоставимо с результатами E.D. Batu и
соавт. [4], но расходится с показателями, полученными в
других исследованиях, – от 50 до 78,3% [14–16]. По мнению
S.O. Hetlevik и соавт. [15], IgM РФ может быть прогностиче-
ским маркером продолжающегося активного заболевания.
У детей с СЗСТ, согласно данным литературы, могут также об-
наруживаться анти-Sm (10%), анти-дсДНК (20%) и анти-Ro
(13%) [12]. В работе P. Ungprasert и соавт. [18], включавшей
больных старше 18 лет, IgM РФ был выявлен у 24% пациентов,
соответствовавших критериям СЗСТ, анти-Ro – у 14%, анти-
Sm – у 18%, гипокомплементемия – у 3%. В нашем исследо-
вании эти иммунологические показатели встречались не-
сколько чаще. E.D. Batu и соавт. [4] приводят аналогичные
нашим показатели выявления анти-Ro (27,6%) и существенно
более высокую частоту наличия анти-Sm (51,7%).  

Синдром Рейно, как указано выше, является основным
клиническим проявлением СЗСТ независимо от возраста де-
бюта [17]. Капилляроскопия ногтевого ложа – недорогой не-
инвазивный и воспроизводимый метод визуализации,
позволяющий оценить структурные изменения перифериче-
ской микроциркуляции, которые могут быть связаны с син-
дромом Рейно [22]. При СЗСТ синдром Рейно может
предшествовать развитию других симптомов, поэтому ка-
пилляроскопия дает идеальную возможность диагностиро-
вать самые ранние стадии повреждения микроциркуляции. 
В нашем исследовании большинство пациентов, у которых
выявлена патология при капилляроскопии ногтевого ложа,
имели либо ранний, либо поздний тип склеродермических
изменений, что может служить дополнительным аргументом
в пользу дальнейшей возможной эволюции заболевания в
направлении преобладания патологии в рамках ССД. В ис-
следовании А. Felis-Giemza и соавт. [23] у 44% пациентов с
СЗСТ при капилляроскопии выявлен ранний склеродерми-
ческий тип изменений. По данным I.M. Markusse и соавт.
[24], «ранний» паттерн ассоциирован с наличием позитив-
ности по анти-РНП. В крупном проспективном исследова-
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нии с участием 3029 пациентов с первичным синдромом
Рейно (средний срок наблюдения – 4,8 года) склеродермо-
подобный паттерн также был статистически значимо связан
с развитием СЗСТ, а количество пациентов, соответствовав-
ших критериям СЗСТ и имевших склеродермический тип
изменений при капилляроскопии, со временем увеличилось
[25]. Согласно данным М. Celinska-Löwenhoff и соавт. [26],
активный склеродермический паттерн с наличием гигант-
ских капилляров, выявляемый при капилляроскопии, может
быть многообещающим маркером интерстициального забо-
левания легких у больных СЗСТ, особенно при небольшой
продолжительности заболевания. В связи с этим следует от-
метить, что значительная часть наших пациентов с пораже-
нием легких имели склеродермический тип изменений при
капилляроскопии. Существенная доля детей с наличием
склеродермического паттерна и синдрома Рейно в настоя-
щем исследовании позволяет предположить высокую веро-
ятность эволюции заболевания в сторону преобладания
склеродермического компонента, как это показано в про-
спективном исследовании S.O. Hetlevik и соавт [15].

Специфические методы лечения СЗСТ не разработаны,
при этом используются препараты, направленные на устра-
нение ведущих проявлений заболевания. Согласно данным
литературы, подавляющее большинство пациентов получают
низкие и средние дозы ГК и гидроксихлорохин [4, 12, 14,
27], что соответствует и нашим результатам. Как указывают
S.O. Hetlevik и соавт. [15], частота назначения ГК существенно
нарастала при длительном наблюдении. При СЗСТ исполь-
зуются все сБПВП, при этом лидирующие позиции занимает
МТ, что подтверждается и нашими результатами [12, 15, 27].
Во многом это обусловлено высокой частотой артрита при
СЗСТ. В последнее время наблюдается рост числа назначений
ММФ [4]. Две трети наших пациентов получали ГИБП.
Имеются сообщения об успешном применении при СЗСТ
ингибиторов фактора некроза опухоли α [15], а также РТМ
[4, 28]. Анализ данных литературы позволяет сделать вывод
об отчетливом росте числа назначений РТМ при СЗСТ, в том
числе при ювенильном начале, несмотря на статус «of label».
Если в исследовании S.O. Hetlevik и соавт. [15], опублико-
ванном в 2017 г., РТМ использовался лишь у 2% детей с
СЗСТ, то, в работе E.D. Batu и соавт. [4], появившейся в 

2023 г., – уже у 27,6%. В 2023 г. были опубликованы результаты
применения РТМ в комбинации с ММФ при СЗСТ у взрослых
с поражением легких, подтвердившие высокую эффективность
такого лечения при приемлемом профиле безопасности [29].
Имеются данные о высокой эффективности РТМ также при
тяжелом синдроме Рейно и тромбоцитопении в рамках СЗСТ
[28, 30, 31]. В литературе мы не встретили сведений о при-
менении АБЦ при СЗСТ, однако имеется успешный опыт
его использования при ювенильном идиопатическом артрите
[32], ювенильном ДМ [33], ССД [34], перекрестных синдромах
[35], интерстициальном поражении легких у детей с имму-
нодефицитом [36]. Ранее мы сообщали о хорошей эффек-
тивности и безопасности АБЦ при СШ и идиопатических
воспалительных миопатиях у детей [37, 38]. Учитывая, что
АБЦ, в отличие от РТМ, разрешен для использования в пе-
диатрической практике, а также высокую частоту артрита в
исследуемой группе, назначение этого препарата большому
числу пациентов представляется оправданным. 

Малый размер исследуемой выборки, безусловно,
ограничивает интерпретацию наших данных, поэтому даль-
нейшее накопление материала позволит повысить досто-
верность результатов. Основная задача исследования за-
ключалась в описании реальной картины клинических и ла-
бораторных изменений у пациентов с такой редкой патоло-
гией, как СЗСТ. Кроме того, мы постарались показать слож-
ность классификации подобных больных с использованием
различных доступных критериев.

Заключение. Большинство пациентов с СЗСТ в нашем
исследовании соответствовали критериям Кана. Полученные
результаты демонстрируют возможность соответствия па-
циентов с СЗСТ различным комбинациям критериев. Лишь
2 ребенка подходили под все наборы критериев, что указывает
на необходимость использования нескольких вариантов кри-
териев при подозрении на СЗСТ. Сочетание синдрома Рейно,
артрита, СШ, лимфаденопатии и гипергаммаглобулинемии
наблюдалось у половины пациентов с СЗСТ. Наличие син-
дрома Рейно и высокого титра АНФ у детей с ревматическими
заболеваниями, особенно при полиморфной клинической
картине, требует включения в круг дифференцируемых со-
стояний СЗСТ. Предварительные результаты свидетельствуют
о безопасности применения ГИБП у детей с СЗСТ.
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