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Проблема системной склеродермии (CCД) – клас-

сического заболевания из группы системных болезней

соединительной ткани — является одной из актуальных

не только в ревматологии, но и в ряде других областей

медицины и биологии. В последние годы отмечается

большой прогресс в изучении сложного патогенеза забо-

левания: молекулярно-клеточных механизмов фиброзо-

образования, дисфункции эндотелия, ангиогенеза, па-

радигмы их взаимоотношений с аутоиммунопатологией,

как и проблемы клинической гетерогенности ССД и

близких заболеваний склеродермической группы. Ши-

роко осуществляется международное сотрудничество,

включая программы EUSTAR (Европейская группа по

исследованию ССД) Европейской антиревматической

Лиги (EULAR).

Активное участие в реализации этих программ при-

нимает Институт ревматологии РАМН — один из крупней-

ших ревматологических центров, где со дня его основания

(1958) детально изучаются ССД и близкие состояния. Сле-

дует подчеркнуть, что именно в 50-е годы прошлого столе-

тия ССД стала изучаться в стране и в мире с ревматологи-

ческих и терапевтических позиций.

Целенаправленное изучение малоизвестной общей и

висцеральной патологии – сосудистой, суставно-костно-

мышечной, поражения легких, сердца, пищеварительного

тракта и почек – выявило большой полиморфизм клини-

ческой картины ССД и кардинально изменило представле-

ния о болезни [1, 2].

В результате многолетних наблюдений в Институте

ревматологии изучена эволюция ССД и выделено три ос-

новных варианта течения: острое, подострое, хрониче-

ское, – различающиеся быстротой прогрессирования па-

тологического процесса, характером клинико-морфоло-

гических проявлений и прогнозом. Отмечена гетероген-

ность заболевания. Проводятся приоритетные исследо-

вания малоизученных клинических форм и субтипов

ССД – ювенильная, перекрестная формы, особенности

ССД у мужчин, при дебюте заболевания в пожилом воз-

расте и др.

В 70-е годы XX в. предложена отечественная класси-

фикация ССД, которая, в отличие от зарубежных, была

ориентирована не только на кожную локализацию про-

цесса, но и на заболевание в целом и включала клиниче-

ские манифестации, характер течения, стадии, частично –

клинические формы и активность процесса. Впоследст-

вии она была модифицирована. Данная классификация

содержит выделенные ранее 3 варианта течения, 5 клини-

ческих форм (диффузная, лимитированная, перекрест-

ная, висцеральная и ювенильная ССД) и 3 стадии заболе-

вания [3].

Изучение ССД оказалось важным как в клиниче-

ском, так и в теоретическом плане, поскольку затрагивает

ряд общебиологических проблем (фиброзообразование,

ангиогенез, микрохимеризм и др.), что требует мультидис-

циплинарных исследований и позволяет рассматривать

ССД как «модельную болезнь». 

Системная склеродермия — «модельная болезнь»
1. Уникальная модель природного генерализованного

фиброза

2. Модель прогрессирующего каскада микроциркуля-

торных нарушений и облитерирующей ангиопатии:

периферической (синдром Рейно, некрозы) и висце-

ральной (легкие, сердце, почки)

3. Модель легочной гипертензии

4. Модель гастроэзофагеальной рефлюксной болезни

(ГЭРБ)

5. Модель overlap-синдромов в ревматологии

6. Модель гипотезы микрохимеризма в ревматологии

7. Склеродермическая группа болезней и экогенетика

Системная склеродермия – уникальная природная
модель генерализованного фиброза. Начиная с 60–70-х

годов XX в. системная склеродермия привлекает внима-

ние ученых-теоретиков и клиницистов как уникальная

природная модель генерализованного фиброза. Как и во

всем мире, в Институте ревматологии (в том числе в со-

трудничестве с учеными из Финляндии и США) прово-

дятся комплексные исследования молекулярно-клеточ-

ных механизмов коллагено- и фиброзообразования.

Выявлены фенотипические особенности фибробластов,

дефектность мембран и рецепции, а в последующем –

участие процессов апоптоза, мутантных генов фибрил-

лина и иммунокомпетентных клеток в формировании

фиброза.

Следует подчеркнуть, что и в настоящее время сре-

ди многоликой «армии» ревматических болезней ССД

сохраняет авангардные позиции по своему значению в

изучении патологии соединительной ткани. Фибробласт,

будучи ключевой эффекторной клеткой фиброзообразо-

вания, остается в поле зрения исследователей, но в пос-

леднее время особое внимание обращено на экстрацел-

люлярную медиаторную систему, профиброзные цитоки-

ны: интерлейкины (ИЛ) 4, 13, 17 и 6, факторы роста:

трансформирующий фактор роста β – ТФР β, тромбоци-

тарный фактор роста – ТрФР и др.), каждый из которых

может рассматриваться как возможная мишень новой

таргетной терапии, обладающей антифиброзным эффек-

том [4, 5].

Активно изучается роль гипоксии, реактивных кис-

лородных радикалов и других механизмов персистенции и

прогрессирования фиброза.

Современные исследования показали, что профиб-

розные факторы могут продуцировать разные клетки: им-
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мунные, макрофаги, фибробласты, эндотелиальные клет-

ки и др. При активации мезенхимальные прогениторные

клетки (включая стволовые костномозговые клетки), как и

уже дифференцированные эпителиальные, эндотелиаль-

ные и ангиогенные клетки, могут дифференцироваться в

фибробласты, участвуя тем самым в развитии фиброза.

Изучение молекулярно-клеточных механизмов фиброзо-

образования важно для уточнения патогенеза заболевания,

и особенно – с позиций новых возможностей таргетной те-

рапии, поколебавшей традиционные представления о не-

обратимости фиброза.

Системная склеродермия как модель прогрессирующей
генерализованной васкулопатии, микроциркуляторного кас-
када и облитерирующей микроангиопатии. Склеродермиче-

ская васкулопатия – характерное и раннее проявление за-

болевания, лежащее в основе механизма развития ССД.

Отмечается уникальное сочетание функциональной и ор-

ганической, генерализованной и локальной, перифериче-

ской и висцеральной сосудистой патологии. Наиболее ха-

рактерные клинические проявления – синдром Рейно и

дигитальные некрозы, гангрена; потенциально фатальные –

легочная гипертензия, склеродермическая почка, злокаче-

ственная аритмия и внезапная смерть. С патоморфологи-

ческих позиций выделяют деструктивную (деструкция и

потеря капилляров, ишемия тканей) и пролиферативную

васкулопатию (прогрессирующее сужение и облитерация

микрососудов).

В Институте ревматологии с 60–70-х годов XX в. про-

водятся многолетние комплексные исследования особен-

ностей клинической картины, микроциркуляторного кас-

када, патофизиологии, генеза и эволюции синдрома Рейно

и сосудистой патологии. Сосудистая патология при ССД

(как молекулярно-клеточные механизмы ее развития, так

и основные клинические проявления и осложнения) легла

в основу изучения ряда проблем: первичного и вторичного

феномена Рейно, «висцерального» синдрома Рейно в русле

кардиальной, легочной и почечной патологии, легочной

артериальной гипертензии и др., – имеющих общеклини-

ческое значение [3, 6, 7].

Важным вкладом в изучение морфологических осо-

бенностей микроваскулярной патологии при ССД и дру-

гих ревматических заболеваниях (PЗ) явилось введение

широкопольной капилляроскопии (КС), что позволило

выявить и охарактеризовать ранние проявления синдро-

ма Рейно, динамику и специфику изменений капилля-

ров. В результате многолетних исследований, проводив-

шихся в Институте ревматологии и вообще в мире, раз-

работаны полуколичественная шкала и балльная оценка

синдрома Рейно и КС с выделением «ранней», «актив-

ной» и «поздней» стадий патологии, которые использу-

ются для ранней диагностики ССД, дифференциальной

диагностики синдрома и болезни Рейно, оценки актив-

ности, тяжести, эволюции и прогноза заболевания, что

повысило их диагностическую значимость [8]. Данные

КС введены в классификационные критерии ССД и ис-

пользуются, как и синдром Рейно, в предложениях

M. Matucci-Cerenic и соавт. по ранней и «очень ранней»

диагностике ССД [9].

К особенностям современного этапа клеточно-мо-

лекулярных исследований патоморфогенеза сосудистой

патологии следует отнести интенсивное изучение слож-

ной системы сосудистых медиаторов как потенциальной

мишени таргетной терапии. Блестящим примером таких

исследований явились работы по эндотелину 1 (ЭТ 1) –

ключевому сосудистому медиатору процессов пролифе-

рации, воспаления и вазоконстрикции, который также

может участвовать в процессах фиброза (индуцирyeт экс-

прессию SSc-фенотипа). Антагонисты рецепторов ЭТ 1,

в частности препарат бозентан (Траклир), продемонстри-

ровали четкий положительный эффект при ССД, особен-

но при лечении легочной гипертензии (ЛГ) и дигиталь-

ных язв [10, 11].

Еще одной группой препаратов, имеющих широкое

применение в кардиологии и терапии, а теперь и в ревма-

тологии, являются статины. Привлекает внимание плейо-

тропный эффект статинов, которые, помимо хорошо из-

вестного гиполипидемического действия, обладают проти-

вовоспалительными, иммуномодулирующими и ангио-

протективными свойствами, что обусловило их использо-

вание в комплексном лечении ССД, СКВ, РА и подчерки-

вает целесообразность мультидисциплинарных исследова-

ний [12].

Большой практический и теоретический интерес

представляют исследования сосудистых прогениторных

клеток и их терапевтического эффекта в стимуляции

неоангиогенеза, ремоделирования сосудов и реваскуляри-

зации ишемизированных тканей при ССД [13], что в из-

вестной степени может быть трансполировано на другие

области клинической медицины.

Модель легочной гипертензии. Как известно, пораже-

ние легких в последние десятилетия вышло на первое мес-

то среди причин смерти больных ССД, и ЛГ определяет

около 30% летальности.

На модели ССД, при которой ЛГ имеет наихудший

прогноз, изучаются механизмы развития, вопросы ран-

ней диагностики и инновационной терапии ЛГ, являю-

щейся важнейшей проблемой кардиологии. В основе ЛГ

лежит эндотелиальная дисфункция сосудов с преоблада-

нием вазоконстрикции, миграция гладкомышечных кле-

ток к интиме, процессы пролиферации и облитерации,

особенно микроциркуляторного русла, что характерно

для ССД в целом. 

Достижением последних лет явилась разработка не-

инвазивной скрининговой диагностики ЛГ при ССД,

включающей ЭхоКГ, ЭКГ и определение биомаркеров

(NT-pro BNP из группы натрийуретических пептидов).

Введение ранней скрининговой диагностики и, следова-

тельно, возможности ранней таргетной терапии ЛГ озна-

меновали новую эру в лечении ЛГ и ССД. Как уже указы-

валось, примером новой эффективной таргетной терапии

легочной артериальной гипертензии, ассоциированной с

ССД, является применение бозентана (Траклира) – анта-

гониста рецепторов ЭТ 1, приводящее к стабилизации или

улучшению функциональной способности легких, увели-

чению выживаемости. Имеются уже относительно дли-

тельные наблюдения больных ССД с ЛГ, леченных бозен-

таном [14], где 1-летняя выживаемость составляет 81%, а

2-летняя – 71% (в контрольной группе – 68 и 47% соответ-

ственно).

Необходимы дальнейшие мультицентровые коопера-

тивные исследования ревматологами, кардиологами и

пульмонологами механизмов развития ЛГ, ранней диагно-

стики и оптимизации лечения, включая новую таргетную

терапию.

Модель гастроэзофагеальной рефлюксной болезни
(ГЭРБ). Из клинических проблем, при которых ССД также
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может рассматриваться как «модельная болезнь», следует

выделить склеродермическое поражение пищевода – мо-

дель ГЭРБ.

Поражение желудочно-кишечного тракта и, в част-

ности, пищевода – частое, а у отдельных больных – ран-

нее проявление ССД, которое наблюдается при разных

клинических формах заболевания. Наиболее характерно

развитие склеродермического рефлюкс-эзофагита, кото-

рый как модель ГЭРБ изучается в ревматологии и гастро-

энтерологии и проявляется дисфагией, изжогой, наруше-

нием моторики (вплоть до аперистальтики), регургитаци-

ей, забросом кислого содержимого желудка в пищевод;

осложняется развитием язв, стриктур в нижнем отделе пи-

щевода, метаплазии Баррета [3, 15]. Введение сравнитель-

но новой группы препаратов – ингибиторов протонной

помпы (ИПП) – оказалось эффективным в отношении

склеродермического эзофагита, как и ГЭБР. ИПП вклю-

чены в рекомендации EUSTAR (склеродермическая груп-

па EULAR) и Американской гастроэнтерологической ас-

социации для терапии и предупреждения рефлюкс-эзофа-

гита, язв и стриктур пищевода, которые ранее требовали

оперативного лечения.

Некоторые осложнения склеродермического пище-

вода – метаплазия Баррета, аденокарцинома, как и разви-

тие неоплазмы легких (чаще – бронхоальвеолярный

рак), – привлекают внимание к особенностям онкопато-

логии у больных с длительно существующей ССД. Другие

закономерности выявляются при паранеопластической

склеродермии, что также подчеркивает наличие общих или

сходных черт в развитии онко- и ревмопатологии, целесо-

образность мультидисциплинарных теоретических и прак-

тических исследований.

Модель overlap-синдромов в ревматологии. Перекре-

стная форма ССД является наиболее частой среди over-

lap-синдромов в ревматологии и рассматривается как

модель их изучения в теоретическом и практическом

плане.

Перекрестные синдромы (overlap syndromes) пред-

ставляют собой одну из интересных и интригующих

проблем ревматологии, составляют часть широкого

спектра аутоиммунных ревматических болезней, отра-

жают их клиническую и иммуногенетическую гетероген-

ность [16]. Перекрестные формы системных заболева-

ний соединительной ткани характеризуются наличием

диагностических критериев двух и более заболеваний

соединительной ткани у одного больного. Наиболее час-

тыми являются сочетания ССД и полимиозита (CCД-

ПМ), ССД и ревматоидного артрита (CCД-РА), ревмато-

идного артрита и системной красной волчанки (РА-

СКВ), СКВ-ПМ, РА-ПМ [17]. Следует подчеркнуть, что,

хотя перекрестные формы (сочетание двух и более РЗ)

известны давно, они остаются до настоящего времени

малоизученными. В отечественной ревматологии боль-

шой вклад в изучение проблемы внесли работы Инсти-

тута ревматологии. Еще в 70-х годах XX в. на основании

собственных наблюдений и в рамках международного

сотрудничества с Францией (проф. F. Delbarre и др.) вы-

делены и изучены перекрестные синдромы между РА и

СКВ, ССД и другими заболеваниями соединительной

ткани. Из 200 наблюдавшихся больных ССД у 32 (16%)

было сочетание с РА, полимиозитом/дерматомиозитом

(ПМ/ДМ), СКВ. Проведенные в последние годы в Ин-

ституте ревматологии 8-летние исследования 100 боль-

ных перекрестной формой ССД (пССД) позволили де-

тально изучить особенности клинической катрины и

эволюции основных клинических форм (CCД-ПМ/ДМ,

ССД-РА). Выделены неблагоприятные прогностические

факторы пССД: начало заболевания после 40 лет, быс-

тропрогрессирующее течение с признаками ПМ в пер-

вый год заболевания, когда лишь своевременная и ак-

тивная терапия может улучшить прогноз [18]. При им-

муногенетическом исследовании выявлена ассоциация с

HLA-DRB1*03 при ССД-ПМ и с HLA-DRB1*01 при

ССД-РА [19].

Термин «перекрестные синдромы» иногда исполь-

зуется для обобщения любых сочетаний РЗ и синдромов,

но согласно современным представлениям в ревматоло-

гии следует различать три основные группы: I – пере-

крестные (overlap) формы системных заболеваний со-

единительной ткани; II – смешанное заболевание со-

единительной ткани (СЗСТ, синдром/болезнь Шарпа);

III – недифференцированные заболевания [20].

Теория микрохимеризма на модели ССД. Уже на по-

роге XXI в., в значительной степени на модели ССД, ро-

дилась гипотеза «микрохимеризма» об участии феталь-

ных клеток в генезе аутоиммунных болезней [21]. Гипо-

теза рассматривает патогенез ССД с позиции трансплан-

тационной биологии (см. рисунок). Использование сов-

ременных методов пренатальной диагностики выявило

двунаправленное движение клеток в системе мать—плод

и, что особенно поразительно, возможность персистен-

ции фетальных прародительских клеток в циркуляции

матери в течение многих лет (десятилетий) после рожде-

ния ребенка. Предполагается, что фетальные клетки,

клетки-химеры, содержащие гены как матери, так и от-

ца, проходят через плаценту во время беременности и

остаются нераспознанными, а в последующем, при оп-

ределенных условиях, могут активироваться и иниции-

ровать атаку материнских тканей подобно реакции

«трансплантат против хозяина» при аллогенной транс-

плантации костного мозга. К таким условиям могут быть

отнесены неблагоприятные эндо- и экзогенные факто-

ры, вирусы, радиация, химические агенты и др., что рас-

сматривается нами в рамках мультифакторного генеза

ССД. В последующих работах подтверждаются данные о
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Микрохимеризм при аутоиммунных болезнях

Двусторонняя циркуляция фетальных 

клеток во время беременности

Развитие ССД или другого аутоиммунного 
заболевания как алло-, аутоиммунной болезни

Активация фетальных клеток при определенных 
условиях с последующей хронической реакцией 

«трансплантат против хозяина»

Двусторонняя персистенция фетальных клеток в организме
матери после родов (фетальный микрохимеризм).
Возможна передача клеток-химер будущему плоду 

(материнский микрохимеризм)
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наличии фетального микрохимеризма при PЗ. Отдель-

ные авторы анализируют и сопоставляют этот феномен с

клинической картиной (активность, субтипы) заболева-

ний [22, 23].

Теория микрохимеризма дополняет существующие

взгляды на многокомпонентный этиопатогенез аутоим-

мунных заболеваний, включая триггерную роль факторов

внешней среды, столь очевидную на модели склеродерми-

ческой группы болезней.

Склеродермическая группа болезней и экогенетика.
Склеродермическая группа болезней, особенно индуциро-

ванная склеродермия, является своеобразной моделью

изучения связи экологических, внешнесредовых (химиче-

ских, медикаментозных и др.) и генетических факторов в

развитии фиброза и сосудистой патологии, свойственных

ССД и PЗ в целом.

К склеродермической группе болезней относят, по-

мимо системной и ограниченной склеродермии, диффуз-

ный фасциит, склередему Бушке, мультифокальный фиб-

роз, различные варианты индуцированной склеродермии

и псевдосклеродермических состояний [24]. Рост заболе-

ваний этой группы отражает неблагоприятный экологиче-

ский фон, роль химических (промышленных, бытовых,

алиментарных, медикаментозных), инфекционных и дру-

гих факторов окружающей среды в развитии аутоиммун-

ных и фиброзных нарушений. 

Особое внимание вызывает индуцированная склеро-

дермия, включенная в Международную классификацию

болезней 10-го пересмотра (МКБ-10) как системный скле-

роз, вызванный лекарственными средствами и химически-

ми соединениями (М34.2). В настоящее время выявлено

большое количество химических веществ и лекарств, вы-

зывающих фиброз, сосудистую патологию и склеродермо-

подобные состояния: силиций, хлорвинил, органические

растворители, эпоксидные смолы, различные нефтепроду-

кты, блеомицин, пентазоцин, триптофан и его производ-

ные, входящие в пищевые добавки (БАДы), силиконовые

препараты и др. [25, 26]. Их триггерное, адъювантное, ток-

сическое и профиброзное действие может проявляться от-

дельной симптоматикой, но при наличии генетической

предрасположенности приводит к развитию ССД и близ-

ких состояний [27].

В последние годы мы наблюдали парадоксальную

ситуацию возникновения тяжелой индуцированной скле-

родермоподобной болезни у здоровых людей, активно за-

нимающихся спортом. Причиной оказалось неконтроли-

руемое использование триптофан-содержащих БАДов,

солярия, инъекций для увеличения мышечной массы и

других «оздоровительных» процедур. У одного из больных

наблюдалась эволюция склеродермоподобного синдрома

в ССД. Клинически наряду с множественностью триггер-

ных факторов (БАДы, инъекции, избыточное использо-

вание солярия и др.) и признаками ССД (синдром Рейно,

склеродактилия) отмечались особая тяжесть и необыч-

ный характер патологии, включавшей генерализованный

диффузный фиброз конечностей и туловища, множест-

венные некрозы, массивные кальцинаты, обездвижен-

ность и инвалидизация (I группа). Наличие массивного

артифициального кальциноза плечевых мышц было свя-

зано с введением стинола (препарат для увеличения мы-

шечной массы), что может вызывать не только местный,

но и общий токсический и адъювантный эффект. При ге-

нетическом обследовании больного (молекулярное HLA-

типирование) выявлен гаплотип HLA-DRB1*05 (*11), не-

редко ассоциирующийся (по данным литературы и

нашим собственным наблюдениям) с ССД.

Таким образом, как экспериментальные, так и кли-

нические данные, включая отдельные наблюдения, иллю-

стрируют связь внешнесредовых (триптофан, хлорвинил и

др.) и генетических факторов в развитии ССД.

Известны и другие триптофан-ассоциированные за-

болевания склеродермической группы, как-то: эозино-

фильная миалгия, диффузный фасциит, мультифокальный

фиброз, – что требует большой осторожности, контроля и,

возможно, генетического обследования при приеме БАДов

и лекарств, содержащих триптофан, его производные и

другие виды химических соединений, которые обладают

профиброзным эффектом. Аналогичный подход должен

быть при экспозиции перечисленных веществ в быту и

особенно на производстве, когда необходимы контроль и

модернизация технологического процесса со снижением

или исключением воздействия соответствующих химиче-

ских агентов.

Индуцированная склеродермия иллюстрирует

вклад «экогенетики» в формирование патологического

процесса с избыточным фиброзообразованием и сосуди-

стых нарушений, возможность разработки этиотропных

подходов в лечении PЗ, значение проблем экологии в

ревматологии.

Представлены основные, но далеко не все аспекты

склеродермии как «модельной болезни», изучение кото-

рых важно с позиций общей биологии, ревматологии и

других областей медицины, что позволяет считать ССД

мультидисциплинарной проблемой. 

Настоящий период изучения ССД характеризуется

разработкой ранней диагностики и инновационной тар-

гетной терапии, что может быть отнесено к ревматологии

в целом.

Проведенные нами начиная с 2000 г. исследования

показали, что ранняя ССД является периодом активного

формирования клинического симптомокомплекса, диф-

ференцированного по клинической форме и варианту те-

чения; характеризуется высокой иммунологической ак-

тивностью и активными фибропластическими процесса-

ми; позволяет прогнозировать неблагоприятное течение

ССД, проводить адекватную дифференцированную тера-

пию [28].

Изучение ранней ССД имеет первостепенное значе-

ние с позиций диагностики, а также для уточнения веду-

щих механизмов развития патологии, разработки иннова-

ционных методов лечения.

Исследование триггерных и генетических факторов,

клеточных и молекулярных механизмов патологии, иден-

тификация медиаторов фиброза и васкулопатии как по-

тенциальных мишеней современной (настоящей и буду-

щей) терапии представляет огромный интерес и принци-

пиальную важность для системной склеродермии и ревма-

тологии в целом.

Именно на ранней стадии ССД логична постановка

вопроса о возможности предупредить развитие фиброза и

осложнений, тяжелой ангиопатии и висцеропатии, опре-

деляющих фатальный исход заболевания. 

Следует отметить, что выживаемость и качество

жизни больных ССД улучшились в последние десятиле-

тия, чему способствовали как более ранняя диагностика,

так и своевременная патогенетическая терапия, включа-
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ющая иммуносупрессанты, кортикостероиды, сосуди-

стую и антифиброзную терапию. Введение в клиниче-

скую практику ингибиторов ангиотензинпревращающего

фермента привело к семикратному снижению летально-

сти от склеродермического почечного криза [29]. Сохра-

няя ранее выделенные нами принципы ранней патогене-

тически обоснованной дифференцированной терапии,

подчеркнем необходимость индивидуализации (персони-

фикации) и комплексного характера лечения (редко –

монотерапия) с учетом сложного патогенеза и гетероген-

ности ССД.

В настоящее время активно осуществляется разра-

ботка биологических методов индукции иммунологиче-

ской толерантности и новых технологий терапии ауто-

иммунных болезней на модели ССД. Обнадеживают, но

не всегда однозначны результаты новой антицитокино-

вой, генно-инженерной, анти-А- и анти-В-клеточной

терапии, как и проводимая преимущественно за рубе-

жом аутологичная трансплантация костного мозга при

активной быстропрогрессирующей ССД. Несомненен

успех сосудистой таргетной терапии (в частности, бозен-

таном) при лечении больных ССД с ЛГ и дигитальными

ишемическими нарушениями [30]. Следует выделить

также иматинаб (селективный ингибитор тирозинкина-

зы), как первый препарат, оказывающий воздействие на

молекулярные механизмы фиброзообразования, что до-

казано на экспериментальных моделях и в пока немно-

гочисленных клинических исследованиях [31]. Прерога-

тивой Института ревматологии является изучение и ис-

пользование прогениторных сосудистых клеток при

длительно незаживающих склеродермических язвах и

некрозах – для стимуляции ангиогенеза, ремоделирова-

ния сосудов и реваскуляризации ишемизированных тка-

ней [13].

Проблема ССД, как и склеродермической группы бо-

лезней, по-прежнему, а в последние годы – все более, при-

влекает внимание ученых разных стран. Для современного

этапа характерна активизация международных исследова-

ний по ССД, предусматривающих мультицентровый и

междисциплинарный подход к изучению проблемы, ее

клинических и теоретических аспектов, важных для ревма-

тологии и других областей биомедицины.
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