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Ювенильная (юношеская) склеродер-

мия (ЮСД) – хроническое аутоиммунное за-

болевание с дебютом болезни до 16-летнего

возраста, которое проявляется характерным

фиброзно-склеротическим поражением ко-

жи, опорно-двигательного аппарата с воз-

можным вовлечением в процесс внутренних

органов и синдромом Рейно, в основе которо-

го лежит генерализованное поражение соеди-

нительной ткани с преобладанием фиброза

и облитерирующего эндартериита. 

ЮСД подразделяют на ювенильную си-

стемную склеродермию (ЮССД) и ювениль-

ную ограниченную склеродермию (ЮОСД).

ЮССД характеризуется обязательным пора-

жением внутренних органов и/или вазоспа-

стическими реакциями по типу синдрома

Рейно. ЮОСД – заболевание с хроническим

воспалением соединительной ткани, кожи

и подлежащих структур, но без поражения

внутренних органов. 

ЮСД выделяют в отдельную форму

только клинически, она не является самосто-

ятельной нозологической единицей по Меж-

дународной классификации болезней. До на-

стоящего времени в литературе нет единого

мнения по вопросу о взаимоотношении сис-

темной склеродермии (ССД) и ограниченной

склеродермии (ОСД). Патоморфологические

исследования кожи и подлежащих тканей при

ОСД у детей указывают на сходство морфоло-

гических изменений при ССД и ОСД [1]. Дет-

ский ревматолог F. Zulian [2] в последние го-

ды выделяет в самостоятельную «третью фор-

му» ЮОСД с внекожными проявлениями, от-

личая ее от ЮССД и ЮОСД.

Склеродермия (СД) – редкое заболева-

ние. Истинная частота болезни неизвестна

ввиду объективных трудностей проведения

эпидемиологических исследований, различий

в используемых классификационных критери-

ях. Согласно исследованию, проведенному

в Финляндии [3], заболеваемость ЮССД со-

ставляет 0,05 на 100 тыс. населения, в то время

как по результатам, полученным в Англии

[4], – 0,27 на 100 тыс. Известно, что ЮОСД

встречается в 5–10 раз чаще, чем ЮССД. Забо-

леваемость ЮОСД у детей колеблется, по дан-

ным разных авторов, от 1 случая на 100 тыс. на-

селения [5] до 4,7–20 на 100 тыс. [6].

ЮСД чаще начинается в дошкольном

и младшем школьном возрасте. В возрасте до

8 лет она встречается одинаково часто у маль-

чиков и у девочек, а среди старших детей пре-

обладают девочки (3 : 1) [7, 8].

Общепринятая клиническая классифи-

кация ЮССД отсутствует. В руководстве по

детской ревматологии J.T. Cassidy и R.E. Petty

[9] авторы приводят классификацию, в кото-

рой ССД у детей подразделяют на клиниче-

ский вариант с диффузным поражением кожи

и лимитированным поражением кожи, а так-

же к системной форме болезни относят пере-

крестные (оверлап-) синдромы (ПРС; склеро-

дерматомиозит) и смешанное заболевание со-

единительной ткани (СЗСТ).

Н.Н. Уварова [10] в 1989 г. на основании

многолетнего наблюдения 173 больных пред-

ложила рабочую классификацию ССД у де-

тей, в которой выделяет 4 формы болезни: 

1. Диффузная.

2. Распространенная: а) проксималь-

ная; б) гемисклеродермия. 

3. Акросклеротическая. 

4. Атипичная: а) очаговая; б) стертые

поражения кожи. 
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В отечественной классификации склеродермиче-

ской группы болезней у взрослых Н.Г. Гусева [11] выделя-

ет три формы ССД: диффузную СД, лимитированную СД

и ПРС. Нозологическая самостоятельность СЗСТ в на-

стоящее время признается большинством ревматологов.

Вероятно, именно редкая встречаемость ССД, ПРС

и СЗСТ в детском возрасте, схожесть клинических про-

явлений, трансформация симптомов болезни на фоне ле-

чения создают диагностические трудности для педиат-

ров, что приводит к объединению этих заболеваний под

диагнозом ССД и, подчас, к смешению терминов и но-

менклатуры в публикациях. Разнообразие клинической

картины дебюта ССД в разные периоды детства, по-ви-

димому, позволило ряду исследователей [12, 13] тракто-

вать проявления СЗСТ и оверлап-синдромов как удовле-

творяющие критериям ЮССД. В последние годы детские

ревматологи чаще всего используют классификацию для

взрослых пациентов с ССД, различая следующие клини-

ческие формы: ЮССД с диффузным поражением кожи

(диффузная форма); ЮССД с лимитированным пораже-

нием кожи; перекрестные формы – оверлап-синдром

(ПРС) [14–16].

В результате ретроспективного многоцентрового

международного исследования, проведенного Европей-

ской педиатрической ревматологической ассоциацией,

разработаны предварительные диагностические крите-

рии ЮССД (см. таблицу), которые также были приняты

Американской коллегией ревматологов [13].

Согласно предварительным классификационным

критериям, ЮОСД разделяют на пять групп [15]:

1. Ограниченная бляшечная СД – поверхностная

и глубокая форма.

2. Линейная СД:

– линейная СД туловища и конечностей,

– линейная СД головы. 

3. Распространенная бляшечная СД.

4. Пансклеротическая форма СД.

5. Смешанная форма ограниченной СД. 

Течение ЮСД может быть острым, подострым и хро-

ническим.

В Университетской детской клинической больнице

Первого МГМУ им. И.М. Сеченова за 5-летний период

(2006–2011) наблюдались 274 ребенка с ЮСД в возрасте

от 2,5 года до 18 лет, из них 62 мальчика и 212 девочек

(соотношение м : ж – 1 : 3,4). Клинические формы забо-

левания представлены следующими вариантами:

ЮССД – 54 ребенка (в том числе 19 с ПРC), ЮОСД –

220 детей (среди них: очаговая бляшечная СД – 41, рас-

пространенная бляшечная СД – 77, линейная СД – 89,

пансклеротическая форма СД – 5, смешанная форма –

8 больных).

Клиническая картина ЮСД разворачивается посте-

пенно, с появления характерных изменений на коже, ко-

торые редко сопровождаются болевыми ощущениями.

Общие симптомы – лихорадка, утомляемость – встреча-

ются у больных ЮССД. На поздних сроках болезни при

ЮССД у пациента развивается характерный внешний

вид: гипомимия, маскообразность лица, «кисетный рот»,

истончение кончика носа, ушных раковин, блеск кожи

лица и конечностей, вынужденная поза при ходьбе

(рис. 1). 

«Лицо» болезни определяет поражение кожи. Кож-

ный процесс последовательно проходит в своем развитии

три стадии: эритема и отек, индурация (плотный отек;

рис. 2), атрофия и фиброз (рис. 3). Имеет место атрофия

подкожной жировой клетчатки и мышц соответственно

участку поражения кожи. Кожный процесс при ЮССД

отличается распространенностью, при этом диффузный

характер поражения преобладает (80% больных) над ак-

росклеротическим вариантом [15]. У детей значительно

чаще, чем у взрослых, встречается гемисклеродермия,

при которой развивается одностороннее поражение туло-

вища и одноименных конечностей, иногда с распростра-

нением области поражения на кожу шеи и половины ли-

ца [2, 5, 10]. При этой форме глубокие трофические нару-

шения являются причиной уменьшения объема поражен-

ных конечностей и туловища, нарушения роста всех тка-

ней, включая костную, что приводит к инвалидизации ре-

бенка (рис. 4).

Поражение суставов при ЮСД – второй по частоте

симптом. Встречается он у 19% больных ЮОСД по данным

международного многоцентрового исследования [8]

и у 22% детей по нашим данным, чаще – при линейной СД.

Характерными являются псевдоартриты, реже развивают-

ся экссудативные артриты. Псевдоартриты представляют

собой видимую деформацию суставов за счет фиброзно-

склеротических изменений периартикулярных тканей

с развитием контрактур без поражения собственно ткани

сустава (рис. 5). 
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Предварительные диагностические 
критерии ЮССД (2007)

Критерии Проявления

«Большой» критерий – Проксимальный склероз кожи/
обязательный индурация кожи

«Малые» критерии:
кожные Склеродактилия 
сосудистые Синдром Рейно

Типичные изменения 
капилляров ногтевого ложа 
по данным капилляроскопии

Дигитальные язвы
гастроинтестинальные Дисфагия

Гастроэзофагальный рефлюкс
кардиальные Аритмия 

Сердечная недостаточность
почечные Почечный склеродермический криз

Появление (дебют) 
артериальной гипертензии

легочные Легочный фиброз 
(по данным КТ/рентгенографии)

Снижение диффузионной 
способности легких

Легочная гипертензия
скелетно-мышечные Крепитация сухожилий

Артрит
Миозит

неврологические Невропатии
Синдром карпального канала

серологические АНА
Специфичные для СД аутоантитела 

(АЦА, антитопоизомеразные – 
СКЛ-70, антифибриллиновые, 
анти-РНК-полимеразные I и II)

Примечание. Для установления диагноза необходимы один большой и как ми-
нимум два малых критерия, возраст пациента до 16 лет. КТ – компьютерная
томография, АНА – антинуклеарные антитела, АЦА – антицентромерные анти-
тела.
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Изменения мышц наблюдаются у 5–10% детей, носят характер локальной

атрофии и фиброза мышц, подлежащих локусу кожного поражения. При ЮССД

возможен истинный полимиозит [8, 10]. 

Глубокая и линейная формы ЮОСД могут сопровождаться истончени-

ем костной ткани, развитием аваскулярных некрозов соответственно участ-

ку пораженной кожи. Наиболее выраженные изменения костной ткани вы-

являются в области кистей и стоп, где может развиваться остеолиз дисталь-

ных фаланг. В случае локализации склеродермического очага на лице и голо-

ве по типу «удара саблей» формируются костные деформации лицевого чере-

па, происходит западение, истончение кости, атрофия зубочелюстного ап-

парата, языка, развитие грубых функциональных и косметических дефектов

(рис. 6). 

Синдром Рейно (рис. 7), являясь одним из критериев системности болез-

ни, наблюдается у 75% больных ЮССД [7]. 

Поражение внутренних органов при ЮССД клинически мало выражено

и встречается реже, чем у взрослых больных. По частоте вовлечения лидируют

желудочно-кишечный тракт (ЖКТ) и легкие, тяжелое поражение сердца и по-

чек встречается значительно реже [7, 10, 16]. Клинически изменения ЖКТ

проявляются затруднением проглатывания пищи, диспептическими расстрой-

ствами, потерей массы тела. Вовлекаются в процесс все отделы ЖКТ. Пораже-

ние легких представлено интерстициальным пульмонитом с исходом в диф-

фузный фиброз, проявляется наличием сухого кашля, одышки. Легочная ги-

пертензия встречается лишь у 7% больных детей, прогностически неблагопри-

ятна. Поражение сердца развивается у детей не часто, на начальных стадиях за-

болевания у 8% больных, возрастая при увеличении длительности болезни до

15% [7]. Хроническая склеродермическая нефропатия выявляется у 5% боль-

ных, характеризуется следовой протеинурией или минимальным мочевым

синдромом. Иногда отмечаются нефритоподобные изменения. Истинная

«склеродермическая почка» развивается менее чем у 1% детей [7, 9]. Встреча-

ется склеродермическое поражение периферической (полиневритический

синдром, тригеминальная невропатия) и центральной нервной системы (судо-

рожный синдром), органа зрения (увеит). 

С целью диагностики висцеральных поражений при ЮСД используют эзо-

фагогастродуоденоскопию, КТ легких, магнитно-резонансную томографию го-

ловного мозга. Лабораторные сдвиги в виде лейкоцитоза, эозинофилии, увели-

чения СОЭ, диспротеинемии, повышения уровней иммуноглобулинов встреча-

ются редко, в основном при ЮССД. АНА при ЮССД обнаруживают у 81–97%

пациентов, СКЛ-70-антитела – у 28–34% детей, что совпадает с частотой выяв-

ления у взрослых. Выявляемость АЦА у детей ниже (8%), чем у взрослых

(21–23%). У 1/3 АНА-позитивных детей с ЮССД не выявляются АЦА

и СКЛ-70-антитела [7]. 

Таким образом, особенностями СД детского возраста являются преобла-

дание ограниченных форм болезни над системными, часто встречающиеся

поражения суставов и мышц, кожные изменения по «гемитипу». ЮССД отли-

чается доброкачественным течением, реже наблюдаются акросклеротический

вариант заболевания, синдром Рейно, медленно прогрессирует висцеральная

патология. 
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Рис. 4. Гемисклеродермия

Рис. 1. Характерный вид больного ССД:
маскообразность лица, уменьшенная
апертура рта, выпадение ресниц, бровей,
телеангиэктазии

Рис. 3. Очаг склеродермии в фазе фиб-
роза, с признаками атрофии, блеска;
по периферии – лиловый венчик, фаза
эритемы, отека

Рис. 2. Поражение кожи в виде бляшки,
лиловый венчик по периферии, в цент-
ре – индурация цвета слоновой кости
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Лечение ЮСД представляет собой длительный про-

цесс использования медикаментозных и немедикамен-

тозных средств. Фундаментом лечения является патоге-

нетическая терапия, которая воздействует на основные

звенья развития болезни: усиленное коллагено- и фибро-

зообразование, нарушения микроциркуляции, выработку

аутоантител к компонентам соединительной ткани.

Сложные механизмы развития СД до конца не ясны, тем

не менее использование глюкокортикоидов (ГК), анти-

фиброзного препарата пеницилламин (ПА), цитостати-

ков (метотрексат – МТ, циклофосфамид – ЦФ, микофе-

нолата мофетил – ММФ – и др.) позволяет добиться су-

щественного регресса клинических проявлений болезни.

Перечисленные препараты в литературе принято назы-

вать болезнь-модифицирующей, или базисной, терапией

(БТ) СД. 

В зарубежной литературе нам не встретилось опи-

саний курсового применения препаратов из групп вазо-

дилататоров и антиагрегантов при ЮСД, как это пред-

лагается в отечественных руководствах по детской рев-

матологии. В лечении ЮССД с синдромом Рейно, диги-

тальными язвами все специалисты единодушно исполь-

зуют блокаторы кальциевых каналов, алпростадил.

Фармакологические препараты, влияющие непосредст-

венно на сосудистое звено патогенеза, к средствам БТ

не относят. Одновременно с БТ применяют местное

воздействие на кожу лекарств с антифиброзным, проти-

вовоспалительным, регенерирующим действием в виде

мазей, кремов, спектр которых меняется в зависимости

от стадии поражения кожи, по показаниям назначают

органоспецифические препараты (посиндромное лече-

ние висцеритов). Комплекс восстановительных меро-

приятий (лечебная физкультура, массаж, бальнеолече-

ние и др.) включают в программу лечения после купи-

рования активности СД. 

По данным международных исследований [7, 8], час-

тота применения препаратов БТ при ЮССД составляет

96%, при ЮОСД – 83%. 

До настоящего времени нет единой принятой так-

тики назначения БТ. Считается, что при ЮССД в пери-

од активного заболевания стартовая БТ обязательно

должна включать ГК и второй препарат – ПА или цито-

статик. Большинство авторов при диффузной и лимити-

рованной формах ЮССД с висцеритами в виде пораже-

ния ЖКТ, сердца применяют комбинацию ГК и ПА [7].

ГК подавляют иммунное воспаление, замедляют синтез

коллагена, быстро вмешиваются в патологический про-

цесс, однако при длительном применении могут усугуб-

лять фиброзные процессы в рамках естественного тече-

ния СД. Как правило, ГК назначают по 0,3–1 мг/кг в

сутки на 6–12 нед, затем дозу постепенно снижают до

поддерживающей, которую используют до 12–15 мес,

с последующей полной отменой препарата. ПА приме-

няют в дозе 5–10 мг/кг в сутки в течение 2–5 лет. Осно-

ванием для назначения ПА служит его способность раз-

рушать и выводить из организма молекулы коллагена,

подавлять функцию фибробластов [18]. Опыт примене-

ния МТ при ЮССД нам не встретился. В плацебоконт-

ролируемых исследованиях МТ при ССД у взрослых

препарат оказался эффективен по данным кожного сче-

та, при этом число наблюдений и длительность исследо-

ваний невелики [19, 20]. 

При интерстициальном поражении легких принято

назначать пульс-терапию ЦФ в сочетании с оральным

приемом ГК [15]. ЦФ используют в дозе 15–20 мг/кг внут-

ривенно капельно ежемесячно в течение 6 мес, при поло-

жительной динамике пульс-терапию ЦФ продолжают

один раз в 2–3 мес еще в течение 18–24 мес. ГК применя-

ют в дозе 0,5–0,8 мг/кг массы тела в сутки перорально на

протяжении 8 нед, затем дозу уменьшают до 0,3 мг/кг, ис-

пользуют в течение 12–18 мес. В последние 10 лет появи-

лись работы по успешному применению генно-инженер-

ных биологических препаратов при торпидных вариантах

ССД у взрослых и детей. Этот положительный опыт лече-

ния открывает новые возможности в терапии СД [21].

Представленные в литературе сведения по лечению

ЮОСД разноречивы, что отчасти отражает многообра-

зие форм болезни с различной распространенностью

и глубиной поражения тканей. Долгие годы лечение

ЮОСД проводили только путем местного воздействия

на кожный процесс, в 60–90-е годы ХХ в. стали широко

применять ПА, гидроксихлорохин с хорошим эффек-

том, по данным неконтролируемых исследований. Вме-

сте с тем, несмотря на уже имеющиеся сведения о схоже-

сти гистологических изменений в коже, спектра аутоан-

тител при ОСД и ССД, практически до сих пор у дерма-

тологов и ревматологов встречаются разные подходы

к лечению ЮОСД. Действительно, существуют поверх-

ностные, медленнопрогрессирующие формы ЮОСД,

которые не требуют назначения БТ. Однако после перво-

го успешного применения МТ при СД у взрослых

в 1998 г. [22] стали накапливаться положительные ре-

зультаты воздействия препарата на кожный, суставно-

мышечный компоненты заболевания, что позже было

подтверждено в рандомизированном двойном слепом

плацебоконтролируемом исследовании [23]. Благодаря
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Рис. 7. Склеродактилия, синдром 
Рейно

Рис. 5. Периартикулярное поражение ле-
вого коленного сустава за счет фиброз-
но-склеротического поражения кожи

Рис. 6. Линейный очаг на лице в виде
«удара саблей», гемиатрофия лица слева
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этому среди детских ревматологов прочно укоренилось

мнение о возможности и необходимости влиять на тяже-

ло протекающие ограниченные формы болезни средст-

вами БТ. По данным опроса детских ревматологов Се-

верной Америки (2010), для лечения ЮОСД чаще назна-

чают МТ в дозе 10–12 мг/м2 в неделю совместно с ГК

или в виде монотерапии, реже – ММФ, в торпидных

случаях – сочетание МТ и ММФ [24]. Известно, что

в указанных дозах МТ обладает антипролиферативной

активностью, угнетает иммунное воспаление, достаточ-

но хорошо переносится детьми. Многочисленными экс-

периментальными и клиническими исследованиями

[25–27] доказано, что при парентеральном способе вве-

дения МТ обладает большей эффективностью, по срав-

нению с пероральным его приемом, за счет высокой

биодоступности, которая при пероральном приеме пре-

парата зависит, помимо прочего, от характера пищи.

Последнее обстоятельство вынуждает рекомендовать

прием МТ внутрь за 1 ч до еды либо на ночь, что часто

вызывает усиление свойственных МТ желудочно-ки-

шечных расстройств. Использование МТ в предзапол-

ненных шприцах для подкожного введения (методжект)

во многом помогает повысить эффективность лечения

и снизить частоту неблагоприятных лекарственных ре-

акций. Длительность терапии МТ, по данным литерату-

ры, составляет 1–3 года. При инициации лечения МТ

может назначаться совместно с ГК. Нет единства во

мнении о дозе ГК, разные специалисты используют до-

зы от 0,5 до 1 мг/кг в сутки, чаще на 8–12 нед, с полной

отменой через 1–6–12 мес. Имеется описание назначе-

ния ГК в стартовой дозе 2 мг/кг в сутки на 2 нед, с после-

дующим медленным снижением и отменой к 12 мес [28].

Доказанная эффективность МТ в лечении ЮОСД,

по нашему мнению, не должна исключать ПА из арсена-

ла средств БТ. Наш опыт применения монотерапии ПА

при очаговой бляшечной ЮОСД в фазе индуративного

отека свидетельствует о способности препарата ликви-

дировать индурацию и поверхностный фиброз в очаге,

при этом эффект лечения развивается медленно, к 12-му

месяцу терапии. Общая длительность монотерапии ПА

составляет не менее 3 лет [29]. Возможность успешного

лечения некоторых форм ЮОСД без использования ГК

и цитостатиков мы считаем принципиально важной.

При наличии противопоказаний к назначению либо не-

переносимости МТ у детей с распространенными бля-

шечными, линейными очагами, гемисклеродермией

комбинация ПА и ГК также проявила себя как достаточ-

но эффективная. По-видимому, специфика лечения

ЮСД в Российской Федерации, в условиях холодного

климата и высокой заболеваемости детей интеркуррент-

ными инфекциями, такова, что ограничивает примене-

ние цитостатиков, поэтому использование ПА сохраня-

ет свою актуальность. Некоторые детские ревматологи

за рубежом [30] в настоящее время тоже широко исполь-

зуют ПА. 

Таким образом, вопрос формулировки четких реко-

мендаций к выбору варианта БТ при конкретной клиниче-

ской форме ЮОСД остается открытым. Ведется междуна-

родное исследование по стандартизации плана лечения

ЮОСД в первые 12 мес терапии, в соответствии с опубли-

кованным в 2012 г. [28] консенус-планом, предусматрива-

ющим использование ГК, МТ, ММФ. 

Показанием для назначения препаратов БТ является

активный период ЮССД, а также ЮОСД с быстрым про-

грессированием кожного процесса, поражением мышц,

суставов, гемисклеродермия туловища и лица, особенно

в сочетании с эписиндромом и/или увеитом. Проводимые

в настоящее время в мире исследования по стандартизации

БТ ЮС, вероятно, позволят выявить оптимальный вари-

ант и длительность лечения для каждой формы болезни,

улучшить прогноз заболевания.
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