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Системная склеродермия (ССД) – прогрессирующее
полисиндромное заболевание с поражением кожи, опорно-
двигательного аппарата, внутренних органов (легких, сердца,
пищеварительного тракта, почек) и распространенными ва-
зоспастическими нарушениями по типу синдрома Рейно
(СР). В основе развития ССД лежит поражение соедини-
тельной ткани с преобладанием фиброза, а также повреждение
сосудов по типу облитерирующего эндартериолита [1]. 

В зависимости от распространенности кожных изменений
выделяют две клинические формы ССД: лимитированную
и диффузную [2]. Основное различие заключается в степени
поражения кожи, а также в скорости прогрессировании за-
болевания и вовлечения внутренних органов. При лимити-
рованной ССД, которая является самым распространенным
вариантом, поражение кожи ограничивается лицом и ко-
нечностями до локтевых и коленных сгибов и происходит
более постепенно. Напротив, диффузная ССД характеризуется
более распространенным и выраженным поражением кожи
с быстрым прогрессированием и вовлечением внутренних
органов и сопровождается высокой смертностью [3]. Помимо

этого, различают ювенильную ССД, развивающуюся у детей,
и перекрестную форму, при которой наблюдается сочетание
ССД с другим ревматическим заболеванием с четкой нозо-
логической очерченностью [4]. 

Этиология заболевания, как и его триггерные механизмы,
до конца неясны, однако начальные изменения в сосудах,
вероятно, связаны с воздействием различных инфекционных
агентов, цитотоксических Т-клеток, свободных радикалов и
аутоантител к эндотелиальным клеткам [5]. При поражении
кровеносных сосудов, являющемся начальным звеном пато-
генеза ССД, наблюдается субэндотелиальное скопление ак-
тивированных фибробластов или миофибробластов с избы-
точной продукцией коллагена I типа и внеклеточного матрикса.
Отмечаются пролиферация интимы при отсутствии значи-
тельного воспаления, увеличение эндотелиальных клеток,
нарушение ангиогенеза, тонуса и проницаемости сосудов,
активация тромбоцитов и повышенная коагуляция при сни-
женном фибринолизе. Один из факторов, опосредующих
формирование сосудистой дисфункции, – нарушение баланса
вазоконстрикторов (эндотелина) и вазодилататоров (NO) [3].
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Заболеваемость ССД варьируется
от 3,7 до 19 на 1 млн населения в год.
Общая летальность составляет до 5,3
случая на 1 млн. Женщины болеют в
5–7 раз чаще мужчин, а пик заболе-
ваемости приходится на 30–60 лет [1]. 

Диагностика ССД на поздних ста-
диях, сопровождающихся характерным
поражением кожи, значительными из-
менениями органов и облитерирующей
васкулопатией, не вызывает трудностей.
Однако ранняя диагностика этого за-
болевания остается сложной клиниче-
ской проблемой, прежде всего из-за
необходимости назначения лечения до
возникновения необратимых органных
повреждений. С целью верификации
диагноза в настоящее время исполь-
зуются классификационные критерии
ACR/EULAR (American College of
Rheumatology / European Alliance of As-
sociations for Rheumatology) 2013 г. [6]
(табл. 1). Несмотря на большое число
параметров, высокую чувствительность
(91%) и специфичность (92%) этих кри-
териев, нередки случаи запоздалой ди-
агностики при их использовании. Па-
циенты с повышенным риском развития ССД с СР, специ-
фическими аутоантителами и/или специфическими капил-
ляроскопическими аномалиями, не набирают достаточного
числа баллов для подтверждения диагноза. Кроме того, на
ранних стадиях заболевания возможно бессимптомное по-
ражение органов, в то время как клинические признаки по-
являются позднее [7]. По данным канадского регистра, у
359 пациентов задержка диагностики ССД составляла 
6,1 года после возникновения СР и 2,7 года после появления
прочих симптомов заболевания. В России диагноз устанав-
ливался через 2,0–2,7 года после возникновения СР при
диффузной форме ССД и только через 4,8–6,5 года при ли-
митированной [7].

На основании исследований ранней стадии заболевания
и его эволюции было сделано заключение о том, что «тера-
певтическим окном», когда может быть достигнут макси-
мальный эффект лечения, при диффузной форме является
первый год заболевания, а при лимитированной – первые 
3–5 лет. Факторы неблагоприятного прогноза (ранние признаки
острой диффузной ССД) определяют необходимость ургентной,
агрессивной терапии заболевания [8]. При этом для назначения
адекватной терапии важен правильный диагноз, что требует
полного обследования пациента, в том числе на наличие или
отсутствие критериев диагноза. Критерии АСR 1980 г. и кри-
терии, предложенные Н.Г. Гусевой (1975), использовавшиеся
в нашей стране, не включали капилляроскопию ногтевого
ложа (КНЛ) как метод диагностики ССД. Критерии
EULAR/ACR 2013 г. расширили спектр обследований, на ко-
торые следует обращать внимание. Также с учетом необходи-
мости раннего начала терапии, в пределах «терапевтического
окна», EUSTAR (EULAR Scleroderma Trials and Research Group)
предложила критерии «очень ранней ССД» – подход VEDOSS
(Very Early Disease Of Systemic Scleroderma). Положительный
результат теста на антинуклеарные антитела (АНА), СР и

плотный отек пальцев рассматриваются как «красные флаги»,
т. е. основные признаки, заставляющие подозревать ССД.
Для подтверждения диагноза требуются дополнительные
тесты, в частности КНЛ и определение специфических антител
(антицентромерных антител и антител к топоизомеразе I, или
к Scl70). Известно, что у пациентов с капилляроскопическими
изменениями, имеющих специфические аутоантитела, в 
65,9 и 72,7% случаев заболевание прогрессировало до крите-
риальной ССД через 5 и 10 лет соответственно. Таким образом,
подход VEDOSS позволил идентифицировать пациентов на
самой ранней стадии болезни, т. е. в оптимальные сроки для
назначения специфической терапии [9–12]. 

КНЛ – неинвазивный, безопасный, простой и быстрый
метод изучения сосудов микроциркуляторного русла. Она
позволяет визуально оценить локальную капиллярную сеть
ногтевого ложа, обнаружить структурные изменения капил-
ляров и нарушение капиллярного кровотока. Наиболее под-
робно в отечественной литературе капилляроскопические
изменения описаны Р.Т. Алекперовым [13]. Выделяют сле-
дующие патологические паттерны КНЛ:

1. Расширение капилляров (увеличение диаметра 
>20 мкм), представленное двумя типами: гомогенным и не-
равномерным. В последнем случае имеется только ограни-
ченное увеличение диаметра капилляра (микроаневризма).
Гомогенно расширенные капилляры с диаметром >50 мкм
также называют мегакапиллярами.

2. Микрогеморрагии и капиллярный тромбоз. Имеют
вид темных точечных пятен; геморрагии появляются вслед-
ствие нарушения целостности капиллярной стенки и отло-
жения гемосидерина в периваскулярном пространстве; они
часто ассоциируются с расширением, а также с тромбозом
капилляров.

3. Снижение числа (редукция) капилляров. Приводит к
формированию участков, лишенных капилляров (аваскулярные
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Таблица 1. Классификационные критерии ССД ACR/EULAR 2013 г.
Table 1. Classification criteria for systemic sclerosis ACR/EULAR (2013)

Показатель                                                                                                  Вариант                          Баллы
признаков

Примечание. ПФС – пястно-фаланговые суставы; ЛАГ – легочная артериальная гипертен-
зия; ИЗЛ – интерстициальное заболевание легких.

1. Уплотнение и утолщение кожи обеих рук выше ПФС – 9

2. Уплотнение и утолщение кожи пальцев Отек пальцев 2
Все пальцы 4
дистальнее ПФС

3. Дигитальная ишемия Язвочки 2
Рубчики 3

4. Телеангиэктазии – 2

5. Капилляроскопические изменения – 2

6. ЛАГ и/или ИЗЛ – 2

7. СР – 3

8. Специфичные аутоантитела (к Scl70, антицентромерные, – 3
к РНК-полимеразе III)

Пункты 2 и 3 включают по два варианта признаков. В общую сумму баллов добавляется
только максимальное значение признака. Диагноз ССД можно установить 
при сумме баллов >9.
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участки); обычно они появляются при агрессивном течении
ССД. 

4. Ангиогенез (новообразование капилляров). Опреде-
ляются чрезмерно извитые, ветвящиеся (кустовидные) ка-
пилляры, ≥4 капиллярные петли внутри одного дермального
сосочка, чрезмерно удлиненные капилляры.

В настоящее время в мире широко используется клас-
сификация капилляроскопических изменений M. Cutolo и
соавт. [14] (табл. 2).

КНЛ вызывает большой интерес как метод обнаружения
ранних сосудистых нарушений, предшествующих другим
патологическим проявлениям заболевания. В настоящее
время она по праву может считаться «золотым стандартом»
морфологической оценки капилляров ногтевого ложа, а бла-
годаря раннему выявлению изменений микроциркуляторного

русла – первичным методом диагностики при подозрении
на ССД [15]. Помимо этого, учитывая характер капилляро-
скопических изменений, объективно отражающих стадию и
активность ССД-ангиопатии, КНЛ позволяет оценивать
прогноз и эффективность проводимой терапии [13].

Представляем описание пациента с ССД, трехфазным
СР, активной капилляроскопической стадией, полиорганным
поражением и резистентностью к стандартной цитостатиче-
ской терапии. Пациент подписал информированное согласие
на публикацию своих персональных данных.

Клиническое наблюдение 
Пациент К., 36 лет, электросварщик, поступил с жалобами

на скованность пальцев рук, их побеление, посинение и покраснение,
боль при воздействии холода, боль в мелких суставах кистей,
уплотнение кожи шеи, предплечий и кистей, общую слабость.
Семейный анамнез отягощен – системная красная волчанка
(СКВ) у матери и родной сестры пациента. 

Считает себя больным с июля 2022 г., когда через 1 мес
после перенесенного острого респираторного заболевания по-
явились фебрильная лихорадка по вечерам, нарастающие отеки
стоп и голеней. К августу 2022 г. состояние ухудшилось – на-
растали отеки верхних и нижних конечностей, возникли отек
и натяжение кожи передней поверхности шеи, отмечалось
прогрессирование трехфазного СР. Впервые госпитализирован
в ревматологическое отделение, установлен диагноз ССД, в
связи с диффузным поражением кожи, быстротой прогресси-
рования заболевания проведена пульс-терапия метилпреднизо-
лоном 500 мг трижды, назначены метотрексат (МТ) 15 мг/нед
и метилпреднизолон 8 мг/сут внутрь. Однако терапия не дала
эффекта, и в декабре пациент повторно госпитализирован в
ревматологическое отделение Клиники им. Э.Э. Эйхвальда
ФГБОУ ВО «Северо-Западный государственный медицинский
университет им. И.И. Мечникова».

При объективном осмотре обращало на себя внимание рас-
пространенное поражение кожи: индурация кожи кистей, пред-
плечий, лица, передней поверхности шеи. Кожа тыла кистей с
трудом собиралась в складку. Отмечалось ограничение разгибания
шеи, вызванное натяжением кожи ее передней поверхности,
которая также была отечна и с трудом собиралась в складку
(рис. 1). На кончиках пальцев рук видны рубчики. Кожный счет –
22 балла из 51 возможного (по шкале Rodnan). Трехфазный СР,
провоцируемый воздействием холода и эмоциональным стрессом
(рис. 2). При пальпации лучезапястных суставов с обеих сторон –
умеренная болезненность, разгибание в правом лучезапястном
суставе ограничено до 15 °, движения в суставах кистей также
ограничены, тест сжатия кистей отрицательный. Со стороны
других органов и систем без особенностей.

Общий и биохимический анализы крови и анализ мочи без
значимых отклонений. Отмечено повышение уровня СРБ до 

Рис. 1. Кожные проявления у пациента К. Натяжение кожи
передней поверхности шеи (а), отек кожи лица (б, г), ин-

тактная область спины (в)1

Fig. 1. Skin lesions in patient K. with SSc: skin tightness on the an-
terior surface of the neck (a), facial skin edema (б, г), intact area

on the back (в)

а                                                           б  

в                                                          г

Таблица 2. Стадии капилляроскопических изменений [14]
Table 2. Stages of capillaroscopic changes [14]

Стадия   Описание

Ранняя Небольшое количество гигантских капилляров и микрокровоизлияний при сохранении организации и плотности капилляров

Активная Увеличение числа гигантских капилляров и микрокровоизлияний, умеренная дезорганизация капиллярного русла

Поздняя Прогрессирующая дезорганизация капиллярного русла, обширные аваскулярные области, а также неоангиогенез 
(густые капиллярные петли)



13,6 мг/л (<0,5 мг/л). Иммунологическое
исследование подтвердило наличие специ-
фических для ССД аутоантител: АНА в
титре >1:1280, антител к Scl70 
>100 Ед/мл (норма <25 Ед/мл). Уровень
С3-, С4-компонентов комплемента без
отклонений. 

На электрокардиограмме зареги-
стрированы синусовый ритм, возможные
фиброзные изменения нижней стенки ле-
вого желудочка, неспецифические нару-
шения реполяризации. При рентгеноло-
гическом исследовании обнаружена аха-
лазия пищевода 1-й степени. По данным
эхокардиографии (ЭхоКГ) расчетное си-
столическое давление в легочной артерии повышено до 37 мм
рт. ст., в остальном без значимых отклонений. Компьютерная
томография органов грудной клетки свежих очаговых и ин-
фильтративных изменений в легких не выявила, отмечена ми-
нимальная внутригрудная лимфаденопатия. 

При КНЛ (рис. 3) наблюдалась активная стадия склеро-
дермической ангиопатии: большинство
капилляров были расширены и извиты.
Определялись множественные геморрагии,
а также участки неоангиогенеза, эрит-
роцитарные «сладжи», снижение плот-
ности капиллярных петель. 

Во время госпитализации проведена
пульс-терапия циклофосфамидом 1000 мг
однократно и метилпреднизолоном 500 мг
трижды. В связи с недостаточным эф-
фектом терапии МТ в течение 6 мес (со-
хранение склеродермы, артралгий, высокий
уровень СРБ) он заменен на мофетила ми-
кофенолат (ММФ) 1 г/сут.

В феврале 2023 г. пациент вновь гос-
питализирован в Клинику им. Э.Э. Эй-
хвальда. Отмечалось незначительное
уменьшение кожных и суставных изме-
нений. Доза ММФ повышена до 2 г/сут.
Учитывая недостаточный эффект ба-
зисных противовоспалительных препа-
ратов, сохранение выраженной индурации
кожи, артралгий и скованности суставов,
выполнены внутривенная инфузия ритук-
симаба в дозе 500 мг и спустя 2 нед (март
2023 г.) – повторное введение ритукси-
маба 500 мг. При выписке: кожный счет
в сравнении с декабрем 2022 г. снизился с
22 до 17 баллов, отечность голеней и ча-
стота возникновения СР уменьшились. Пациент указал на
значительное улучшение общего самочувствия и уменьшение
слабости. 

Выписан в удовлетворительном состоянии с окончательным
диагнозом: ССД, диффузная форма, подострое течение: индурация
кожи лица, шеи, кистей, предплечий (кожный счет – 17 баллов
по Rodnan), СР, дигитальные рубчики, полиартралгии, эзофагит,
косвенные признаки ЛАГ (систолическое давление в легочной
артерии – 37 мм рт. ст), капилляроскопические (активный
склеродермический тип изменений) и иммунологические (наличие
антител к Scl70) нарушения.

Рекомендовано продолжить лечение ММФ 2 г/сут, ме-
тилпреднизолоном 8 мг/сут, омепразолом 40 мг/сут, нифедипином
10 мг/сут, кардиомагнилом 75 мг/сут. Повторный цикл введения
ритуксимаба в дозе 1000 мг запланирован через 6 мес.

Обсуждение. У мужчин ССД протекает более тяжело,

чем у женщин: на ранних стадиях чаще отмечается поражение
легких и мышц, выше уровень антител к Scl70 и белков
острой фазы [16]. Также известно, что у мужчин меньше
время от начала СР до установления диагноза [17]. По данным
C. Peoples и соавт. [18], также имеются различия в течении
заболевания, вовлечении внутренних органов, частоте развития
СР и склеродактилии, иммунологических маркерах, а также
10-летней выживаемости. Основные клинические различия
в течении ССД у мужчин и женщин приведены в табл. 3.

В российском сравнительном исследовании Н.Г. Гусевой
и соавт. [19] также было выявлено преобладание диффузной

К Л И Н И Ч Е С К И Е  Н А Б Л Ю Д Е Н И Я  /  C L I N I C A L O B S E R V A T I O N S

Современная ревматология. 2024;18(1):84–89 87

Рис. 2. Кисти пациента К. во время атаки СР. Выраженная ишемия указательных
пальцев (а), акроцианоз (б)

Fig. 2. Patient's К. hands during Raynaud's phenomenon attack: pronounced ischemia of the
index fingers (а), acrocyanosis (б)

а                                                                                б

Рис. 3. Капилляроскопическая картина сосудов ногтевого ложа у здорового добро-
вольца (а, б) и у пациента К. (в–е). Признаки неоангиогенеза (в, е), дезорганизация

капиллярного русла (г), полнокровие капилляров – эритроцитарные «сладжи».
стрелками указаны геморрагии (д)

Fig. 3. Capillaroscopic pattern of the nailfold vessels: in a healthy volunteer (a, б), in patient
K. (в–e). Neoangiogenesis (в, e), capillary disorganization (г); engorgement of capillaries –

"erythrocyte sludges", hemorrhages are indicated by arrows (д)

а                                    б                                                   в

г                                       д                                     е



формы ССД у мужчин с распространенным поражением кожи,
преимущественно индуративными изменениями, выражен-
ными нарушениями микроциркуляции, поражением сердца,
интерстициальным легочным фиброзом с развитием ЛАГ. Эти
данные прямо соотносятся с нашим клиническим наблюдением,
доказывая классическое течение ССД по «мужскому фенотипу»,
с развитием диффузной формы, индуративным поражением
кожи лица, шеи, кистей, СР, капилляроскопическими изме-
нениями, соответствующими активному склеродермическому
типу; наличием эзофагита, полиартралгий, а также косвенных
признаков ЛАГ при отсутствии признаков ИЗЛ, значимого
поражения сердца и опорно-двигательного аппарата.

По данным зарубежной литературы, прогностически
неблагоприятными факторами смертности от ССД являются
диффузная форма, ИЗЛ, дигитальные язвы, шум трения су-
хожилий, мужской пол, поздний возраст начала заболевания
и изолированная ЛАГ (с учетом смертей непосредственно
от ССД) как в общей, так и в женской когортах. В мужской
когорте наблюдаются те же факторы риска, за исключением
изолированной ЛАГ и ИЗЛ [18, 20, 21]. Немаловажным яв-
ляется и повышенный риск развития злокачественных но-
вообразований (ЗНО). Так, у 32 (19,5%) из 164 пациентов с
ССД в когорте Waikato возникли ЗНО, в большинстве случаев
у мужчин. Наиболее часто встречались ЗНО кожи (n=14,
43,7%), груди (n=6, 18,7%) и лимфома (n=5, 15,6%) [22].

КНЛ, в свою очередь, может иметь не только диагно-
стическое, но и прогностическое значение, что демонстрирует
наше клиническое наблюдение. Так, по данным регистра
EUSTAR, поздняя стадия склеродермической ангиопатии
чаще наблюдается у позитивных по антителам к Scl70 паци-
ентов с диффузной формой болезни [23]. М. Bredemeier и

соавт. [24] обнаружили, что тяжесть капилляроскопических
нарушений у больных ССД напрямую связана с активностью
заболевания легких, особенно при относительно небольшой
продолжительности ССД (⩽5 лет). Интересно наблюдение
P. Ostojić и M. Damjanov [25], которые обнаружили значительно
более низкую плотность капилляров у пациентов с ЛАГ, свя-
занной с ССД, по сравнению с пациентами без ЛАГ. Отме-
чается, что снижение плотности капилляров, хотя и в меньшей
степени, имелось и у пациентов с идиопатической ЛАГ по
сравнению с группой контроля. Выявлена корреляция между
плотностью капилляров и тяжестью ЛАГ как при ССД, так
и при идиопатической ЛАГ. Потеря капилляров в динамике
является независимым маркером общего прогрессирования
заболевания, появления новых дигитальных язв, нарастания
поражения легочных сосудов, фиброза кожи [26].

В нашем наблюдении в первую очередь обращает на себя
внимание совокупность множества факторов неблагоприятного
течения ССД: мужской пол и отягощенный семейный анамнез
по СКВ, диффузная форма и раннее развитие СР, выраженная
капилляроскопическая картина, а также косвенные признаки
ЛАГ по данным ЭхоКГ. Перечисленные факторы морбидности
и высокий риск летальности диктуют необходимость ранней
ургентной терапии заболевания, в данном случае – назначения
анти-В-клеточного препарата (ритуксимаб). 

Заключение. Представленный клинический случай де-
монстрирует важность всестороннего обследования пациента
и оценки тяжести течения заболевания с помощью всех
имеющихся в настоящей момент маркеров. Диагностическая
и прогностическая ценность, а также безопасность и низкая
стоимость КНЛ делают ее первоочередным методом иссле-
дования при подозрении на ССД.
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