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Обоснование. Своевременная верификация клинического диагноза системных заболеваний соединительной тка-

ни у детей на основании дебюта наиболее ранних симптомов, в том числе кожных проявлений, и вовремя иниции-

рованная терапия позволяют снизить риски необратимых осложнений, увеличить продолжительность жизни паци-

ентов и улучшить ее качество. Цель исследования. Провести анализ характера кожных проявлений как маркера 

дебюта заболеваний соединительной ткани, таких как системная красная волчанка (СКВ), локализованная склеро-

дермия (ЛС), ювенильный дерматомиозит (ЮДМ), ювенильный полиартериит (ЮП), ювенильный артрит с системным 

началом (сЮА), и сроков постановки основного клинического диагноза от момента возникновения (манифестации) 

кожного синдрома (КС). Для наглядной демонстрации значимости КС в своевременности постановки клинического 

диагноза представлен клинический случай. Методы. Анализ медицинской документации и проспективное наблю-

дение 47 пациентов в возрасте до 17 лет 11 мес с установленным диагнозом заболеваний соединительной ткани 

и наличием КС в дебюте заболевания. Демонстрация клинического случая. Результаты. Среди пациентов с СКВ 

лишь 20,0% детей имели КС только в виде волчаночной «бабочки». Срок от момента появления КС до постановки 

диагноза составил 8,0 ± 2,1 мес. У 57,2% пациентов с ЛС выявлен КС исключительно в виде единичных или множе-

ственных склеродермических элементов. Средний срок постановки диагноза ЛС от момента появления КС составил 

11,0 ± 1,9 мес. У всех пациентов с ЮДМ кожные проявления характеризовались полиморфностью. Диагноз был 

выставлен через 14,0 ± 3,2 мес от дебюта КС. У пациентов с документированным ЮП кожные проявления дебюти-

ровали в виде эритемы, участков некроза, ладонного капиллярита, сетчатого ливедо, хейлита. Срок от появления 

КС до постановки диагноза составил 6,0 ± 2,4 мес. Среди пациентов с сЮА КС был представлен пятнисто-папу-

лезной сыпью, ассоциированной с лихорадкой. Срок до постановки клинического диагноза от дебюта КС соста-

вил 2,0 ± 1,1 мес. Заключение. В большинстве случаев у пациентов с заболеванием соединительной ткани КС 

в дебюте заболевания характеризовался полиморфностью и многообразием элементов с вовлечением сосудистого 

компонента. При этом время от дебюта заболевания соединительной ткани в виде появления КС до постановки 

клинического диагноза варьировало в диапазоне от 2 до 14 мес. 

Ключевые слова: дети, иммуноопосредованные воспалительные заболевания соединительной ткани, кожный 
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Клинический случай

ОБОСНОВАНИЕ
Несмотря на хорошо изученные механизмы патоге-

неза иммуноопосредованных воспалительных заболе-

ваний соединительной ткани и использование совре-

менных достижений науки в ревматологии, проблема 

ранней диагностики этих заболеваний у детей стоит 

особенно остро.

Своевременная верификация клинического диагно-

за, в первую очередь, в дебюте заболевания, с выяв-

лением наиболее ранних симптомов и своевременно 

инициированное патогенетическое лечение позволя-

ют предотвратить развитие необратимых осложнений, 

увеличить продолжительность жизни пациентов и улуч-

шить ее качество. 

Как известно, вовлечение кожи в воспалительный 

процесс относится к категории типичных проявлений 

системных заболеваний соединительной ткани, особен-

но при их дебюте, что определяет ценность этих прояв-

лений как клинически значимого и раннего диагностиче-

ского критерия. 

Поражение кожи при указанных заболеваниях про-

исходит в рамках генерализованного иммуноопосредо-

ванного васкулита, а особенности кожных проявлений 

характеризуются полиморфизмом и вариабельностью 

и, что особенно важно, могут отражать активность 

основного заболевания [1]. 

Васкулит — это иммунопатологическое воспаление 

стенки сосуда, приводящее к ишемическим изменениям 
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The Importance of the Skin Syndrome in the Primary Diagnosis 
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Background. Timely verification of the clinical diagnosis of connective tissue diseases in children based on the onset of the 

earliest symptoms, including skin manifestations, and timely initiation of treatment can prevent the development of irreversible 

complications, increase the life expectancy of patients and its quality. The aim of the study. To analyze the nature of skin 

manifestations as a marker of the onset connective tissue disorders, such as systemic lupus erythematosus (SLE), localized 

scleroderma (morphea), juvenile dermatomyositis (JDM), juvenile polyarteritis nodosa (PAN), systemic juvenile idiopathic arthritis 

(SJIA), and the timing of the main clinical diagnosis from the moment of manifestation of connective tissue disorders. To clearly 

demonstrate the importance of skin syndrome in the timeliness of clinical diagnosis, a clinical case is presented. Methods. Analysis 

of medical records and prospective observation of 47 patients aged up to 17 years 11 months with an established diagnosis of 

connective tissue diseases and the presence of skin syndrome at the onset of the disease. Results. Among patients with SLE, 

only 20.0% of children had skin syndrome only in the form of butterfly rash, and other skin manifestations were noted in 80.0% 

of patients. The period from the onset of skin syndrome to diagnosis was 8.0 ± 2.1 months. In 57.2% of patients with morphea, 

skin syndrome was detected exclusively in the form of single or multiple elements, and in 42.8% there was a combination of a 

pathognomonic morphological element with alopecia and scleroderma. The average time to make a clinical diagnosis of morphea 

from the onset of the skin syndrome was 11.0 ± 1.9 months. In all patients with JDM, skin manifestations were characterized 

by polymorphism (papules and Gottron’s sign, heliotrope rash, palmar capillaritis, livedo reticularis, cheilitis). The diagnosis was 

made 14.0 ± 3.2 months from the onset of skin syndrome. In patients with documented PAN, skin manifestations debuted in the 

form of erythema, areas of necrosis, palmar capillaritis, livedo reticularis, and cheilitis. The period from the onset of skin syndrome 

to clinical diagnosis was 6.0 ± 2.4 months. Among patients with SJIA, skin syndrome was represented by a maculopapular rash 

associated with fever and its regression when body temperature normalized. The period until clinical diagnosis was made from 

the onset of the skin syndrome was 2.0 ± 1.1 months. Conclusion. In most cases, the skin syndrome in patients at the onset of 

the disease was characterized by polymorphism and diversity of elements with the involvement of the vascular component. At the 

same time, the time from the debut of connective tissue disease in the form of the appearance of skin syndrome to the clinical 

diagnosis varied in the range from 2 to 14 months.

Keywords: children, connective tissue diseases, skin syndrome, systemic lupus erythematosus, localized scleroderma, juvenile 

dermatomyositis, juvenile polyarteritis nodosa, systemic juvenile idiopathic arthritis
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органов и тканей, получающих кровоснабжение соответ-

ствующим сосудом [2]. С клинической точки зрения васку-

литы делятся на первичные и вторичные. Первичные 

васкулиты являются самостоятельной нозологической 

единицей, они, в свою очередь, могут не только вхо-

дить в состав системного заболевания соединительной 

ткани, но и ограничиваться только кожными проявле-

ниями (дермальные ангииты). Вторичные васкулиты раз-

виваются, как правило, на фоне иммуноопосредованных 

воспалительных заболеваний, в частности системной 

красной волчанки (СКВ), системной и локализованной 

склеродермии (ЛС), юношеского дерматомиозита (ЮДМ), 

ювенильного артрита с системным началом (сЮА) [3], 

или сопровождают инфекционные заболевания (вари-

анты «детских» инфекций с сыпью) и неопластические 

процессы. 

Морфологически при системных васкулитах в про-

цесс вовлекаются сосуды всех калибров, а при вышепе-

речисленных системных заболеваниях соединительной 

ткани и дермальных ангиитах — и микроциркуляторное 

русло. Характер и выраженность кожного синдрома (КС), 

т.е. «яркость» кожных проявлений, при этом определя-

ются степенью вовлеченности в воспалительный про-

цесс микроциркуляторного русла. Так, поражение кожи 

при СКВ представлено в виде многообразия морфоло-

гических элементов с их патогномоничными особен-

ностями, а волчаночная «бабочка» является «визитной 

карточкой» заболевания. По данным различных научных 

источников литературы, симметричная эритема на лице 

с распространением на скуловые области, надбровные 

дуги, переносицу встречается у 80–100% пациентов 

с СКВ, из них в более половины случаев данный КС явля-

ется дебютным [4, 5] (рис. 1). 

Эритематозные элементы могут распространяться 

на область верхней трети передней и задней поверх-

ностей грудной клетки, отражая высокую активность 

Рис. 1. Волчаночная «бабочка». Эритема с четко очерченными 

границами, патогномоничной локализацией

Fig. 1. Malar rash. Erythema with clearly defined boundaries, 

pathognomonic localization
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иммунопатологического процесса. Также типичным 

проявлением СКВ является фотосенсибилизация. 

Вариабельность КС при СКВ весьма обширна и пред-

ставлена такими проявлениями васкулита сосудов кожи, 

как ладонный капиллярит, сетчатое ливедо, синдром 

Рейно. В случаях вовлечения волосяного фолликула 

развивается алопеция, а слизистых оболочек — хей-

лит, язвенные элементы на слизистых оболочках. 

Геморрагические петехиальные высыпания могут быть 

проявлением как васкулита, так и тромбоцитопении [5]. 

ЛС — группа заболеваний, проявления которых, 

как правило, ограничиваются поражением кожи, под-

кожно-жировой клетчатки, редко — костных структур, 

преимущественно без вовлечения внутренних органов 

[6]. КС при данном заболевании также обусловлен 

иммуноопосредованным воспалением мелких сосудов 

с исходом в фиброз соединительнотканных структур. 

Кожные элементы представлены очагами различ-

ной формы (от неправильных округлых до линейных), 

в дебюте заболевания имеют эритематозный характер, 

а при естественном течении заболевания приобретают 

белесоватый оттенок (цвета слоновой кости), с уплот-

нением в центре в виде атрофии (рис. 2). В актив-

ную стадию заболевания очаг проявляется пурпурным 

ореолом, окружающим фиброзирующий депигменти-

рованный центр очага [7]. При локализации фиброза 

в зоне волосистой части головы характерной является 

потеря волос в очаге поражения. Расположение очагов 

на коже не имеет специфики. При глубоких формах ЛС 

в процесс фиброза могут вовлекаться глубоко подле-

жащие структуры соединительной ткани — подкожно-

жировая клетчатка, фасции, подлежащие мышечные 

структуры и даже кость.

В дебюте ЮДМ КС имеет важное значение, так 

как встречается у подавляющего большинства больных 

и предшествует поражению мышц более чем у половины 

пациентов [8]. Патогномоничными для ЮДМ являются 

папулы Готтрона и признак Готтрона. 

Папулы Готтрона представляют собой эритематозно-

лиловые высыпания в виде выпуклых папул или бля-

шек с поверхностным гиперкератозом и шелушением 

на коже разгибательных поверхностей мелких суставов. 

В динамике на месте папул остаются депигментация, 

атрофия и рубчики. Признак Готтрона — это эритематоз-

ные с лиловым оттенком пятна или бляшки на коже раз-

гибательной поверхности локтевых и коленных суставов, 

реже — лодыжек [9]. Также характерным КС для ЮДМ 

является гелиотропная сыпь — симметричные эрите-

матозные высыпания с лиловым оттенком («дермато-

миозитные очки») в сочетании с выраженным отеком 

периорбитальной клетчатки, лица. Сопутствующие кож-

ные изменения при ЮДМ включают в себя пойкилодер-

мию (ограниченные участки гипо- и гиперпигментации, 

телеангиэктазии и поверхностной атрофии), признак 

«кобуры» (сетчатая, ливедоподобная или линейная маку-

лярная лиловая эритема на боковых поверхностях бедер 

и над тазобедренными суставами) (рис. 3, 4) [10].

В процессе естественного течения заболевания 

или на фоне проводимой терапии КС способен изменять-

ся или регрессировать, что может отражать эффектив-

ность подобранного лечения.

Рис. 2. Кожные склеродермические элементы неправильной 

формы, с гиперпигментацией по периферии и депигментацией 

в центре

Fig. 2. Skin sclerodermic elements of irregular shape, with 

hyperpigmentation on the periphery and depigmentation in the 

center

Рис. 3. Мелкоточечная сыпь по типу телеангиэктазии

Fig. 3. Small-point rash by type of telangiectasia

Рис. 4. Лиловая эритема на коже бедер

Fig. 4. Purple erythema on the skin of the thighs
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ЮП относится к варианту узелкового полиартериита, 

развивающемуся преимущественно у детей. Он отлича-

ется гиперергическим компонентом, преимущественным 

поражением периферических сосудов и возможным раз-

витием тромбангиитических осложнений с формирова-

нием очагов сухих некрозов кожи, слизистых оболочек, 

гангреной пальцев. 

КС развивается практически у всех детей с этой 

болезнью и характеризуется как мультиформная эри-

тема (древовидное или сетчатое ливедо, цианотичные 

пятна, внутрикожные узелки, локальные отеки мягких 

тканей) [11]. Встречаются также геморрагические эле-

менты, в том числе петехиальные. Для естественного 

течения ЮП характерно развитие поверхностных и глу-

боких некрозов (инфаркты кожи, возникшие вследствие 

ишемии вовлеченных сосудов) (рис. 5), а также дигиталь-

ных некрозов подушечек пальцев (рис. 6). 

сЮА — аутовоспалительное заболевание, в патогене-

зе которого лежат активация врожденной иммунной систе-

мы и продукция провоспалительных цитокинов активиро-

ванными макрофагами (интерлейкина (IL) 6, IL-1, IL-18), 

фактора некроза опухоли альфа (tumor necrosis factor 

alpha; TNF-α), гранулоцитарного колониестимулирующего 

фактора (granulocyte-macrophage colony-stimulating factor; 

GM-CSF) и др.) [12]. Для данного заболевания характерна 

пятнистая или пятнисто-папулезная сыпь. Пятна могут 

быть окружены бледным ободком, в центре более круп-

ных элементов формируется очаг просветления за счет 

ишемизации. Сыпь может быть линейной, сливаться 

и мигрировать. Примечательно появление КС на высоте 

лихорадки и его исчезновение при нормализации темпе-

ратуры тела. Излюбленной локализацией сыпи являются 

лицо, боковые поверхности туловища, ягодицы и конечно-

сти (особенно над поверхностью суставов). При развитии 

синдрома активации макрофагов (macrophage activation 

syndrome; сЮА-МAS), тяжелого осложнения сЮА, сыпь 

приобретает геморрагический характер. 

Помимо вышеописанного КС, могут развиваться 

ладонный капиллярит, сетчатое ливедо и локальный 

ангионевротический отек, чаще в области кистей рук. 

Цель исследования

Провести анализ характера кожных проявлений 

как маркера дебюта заболеваний соединительной тка-

ни, таких как СКВ, ЛС, ЮДМ, ЮП, сЮА, и сроков поста-

новки основного клинического диагноза от момента 

возникновения (манифестации) КС.

МАТЕРИАЛ
Медицинские карты стационарного больного 47 паци-

ентов в возрасте до 17 лет 11 мес с иммуноопосредован-

ными воспалительными заболеваниями соединительной 

ткани с наличием КС в дебюте заболевания, которые 

были госпитализированы и наблюдались в педиатриче-

ской клинике ГБУЗ НСО ГНОКБ г. Новосибирска в период 

с 2018 по 2023 г. (5-летний период). 

МЕТОДЫ
Проведен ретро- и проспективный анализ медицин-

ской документации пациентов с заболеваниями соеди-

нительной ткани и наличием КС в дебюте заболевания. 

В исследуемой группе пациентов проведена первичная 

диагностика указанных заболеваний по соответству-

ющим клиническим, лабораторным и иммунологиче-

ским критериям. Структура заболеваний представлена 

в таблице.

Демонстрацией значимости КС служит клинический 

случай, описывающий полиморфность кожных проявле-

ний в дебюте СКВ.

Статистический анализ

Статистический анализ проводился с использовани-

ем программы Excel Microsoft Office 2016. Для описания 

дискретных данных применялись абсолютные значения 

Рис. 5. Сетчатое ливедо на коже спины и плеча 

с образованием глубокого некроза кожи и подлежащих тканей

Fig. 5. Reticulated livedo on the skin of the back and shoulder 

with the formation of deep necrosis of the skin and underlying 

tissues

Рис. 6. Некроз концевой фаланги 1-го пальца кисти

Fig. 6. Necrosis of the terminal phalanx of the 1st finger of the 

hand
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показателя и проценты, для описания непрерывных дан-

ных — среднее арифметическое c указанием средне-

квадратического (стандартного) отклонения и диапазона 

значений наблюдаемого показателя.

РЕЗУЛЬТАТЫ
Средний возраст дебюта заболеваний соединитель-

ной ткани в виде КС у детей составил 8,0 ± 1,3 года, сред-

ний возраст пациентов на момент постановки основного 

клинического диагноза — 9,0 ± 3,1 года, а период време-

ни от момента появления КС до постановки клиническо-

го диагноза — 8,0 ± 2,1 мес. 

По гендерному признаку преобладали девочки — 

35 (74,5%), мальчиков было 12 (25,5%). До поступления 

в клинику педиатрии 16 (34,0%) детей при первичном 

их обращении к врачу-дерматологу имели выставлен-

ный диагноз из группы дерматологических заболеваний 

и определенный стаж лечения по указанному диагнозу. 

Диагнозы были представлены в виде следующих заклю-

чений: псориаз, тромбоцитопеническая пурпура, атопи-

ческий дерматит.

У пациентов с позже диагностированной СКВ КС 

в виде волчаночной эритемы на лице отмечен лишь 

в 2 (20,0%) случаях, в остальных имел место полиморф-

ный КС (сетчатое ливедо, синдром Рейно, ладонный 

капиллярит, хейлит). Среди проявлений КС ладонный 

капиллярит зафиксирован у 7 (70,0%) пациентов, сет-

чатое ливедо и синдром Рейно — у 4 (40,0%), признак 

Готтрона имели 2 (20,0%) и панникулит — 1 (10,0%) паци-

ент. Другие проявления, такие как хейлит, сопровождали 

дебют СКВ в 5 (50,0%), алопеция — в 2 (20,0%) случаях. 

Срок верификации клинического диагноза СКВ в данной 

группе пациентов составил 8,0 ± 1,2 мес от момента 

дебюта КС.

При ЛС КС в виде единичных или множественных 

элементов (эритема, атрофия, дисхромия) выявлен у всех 

пациентов. У 9 (42,8%) имело место сочетание патогно-

моничного морфологического элемента с алопецией, 

отеком и индурацией окружающих мягких тканей. Таким 

образом, КС у них характеризовался специфически-

ми склеродермическими очагами, при этом у 4 (19,1%) 

пациентов они были единичными, а у 17 (80,9%) — 

множественными. У 16 (76,1%) детей в центре склеро-

дермического очага локализовался участок склероза, 

у 8 (38,0%) — значимо выраженная атрофия кожи.

Среди пациентов с ЛС установлен более длительный 

по сравнению с СКВ период постановки клинического 

диагноза, а именно от момента появления КС до верифи-

кации диагноза прошло 11,0 ± 1,9 мес. 

Кожные проявления у детей с позже верифициро-

ванным диагнозом ЮДМ характеризовались полиморф-

ностью (папулы и признак Готтрона, гелиотропная сыпь, 

ладонный капиллярит, сетчатое ливедо, хейлит). В част-

ности, сетчатое ливедо зафиксировано у 4 (66,7%) паци-

ентов, ладонный капиллярит — у 3 (50,0%), а также 

в 4 (66,7%) случаях отмечался хейлит. Период вери-

фикации диагноза был максимально длительным, т.е. 

от момента появления в дебюте заболевания КС до вери-

фикации клинического диагноза прошло в среднем 

14,0 ± 3,2 мес. 

У двоих пациентов с документированным в после-

дующем ЮП кожные проявления в дебюте характери-

зовались эритемой с участками некроза, ладонного 

капиллярита, сетчатого ливедо, хейлита. Оба пациента 

имели подкожные узелки и сетчатое ливедо. Период 

верификации диагноза от момента появления КС соста-

вил 6,0 ± 2,4 мес.

У всех пациентов с верифицированным в последую-

щем диагнозом сЮА КС проявлялся пятнисто-папулезной 

сыпью, возникающей одновременно с эпизодами лихо-

радки, при этом отмечался регресс кожных элементов 

при нормализации температуры тела. У этих пациентов 

период времени от дебюта заболевания в виде КС 

до постановки клинического диагноза был минималь-

ным и составил 2,0 ± 1,1 мес.

В качестве демонстрации сложностей на пути вери-

фикации клинического диагноза системного заболева-

ния соединительной ткани представляем клинический 

случай. 

Пациентка К., возраст 13 лет на момент дебюта 

заболевания. Национальность — русская. Направлена 

в клинику педиатрии с предварительным диагнозом 

«геморрагический васкулит». При поступлении предъяв-

ляла жалобы на мелкоточечную геморрагическую сыпь 

в области голеней. Из анамнеза известно, что девоч-

ка в течение года наблюдалась врачом-дерматологом 

по месту жительства по поводу появившихся эрите-

матозных высыпаний в области кистей рук, локтевых 

суставов, коленей (рис. 7). Был выставлен клиниче-

ский диагноз «псориаз», по поводу которого пациентка 

не получала лечения ввиду отсутствия приверженности. 

Последние 3 мес беспокоили эпизоды немотивирован-

ного повышения температуры тела до фебрильных цифр, 

без катаральных явлений в носоглотке, а также про-

грессирующее снижение массы тела и отсутствие аппе-

Таблица. Структура заболеваний соединительной ткани 

в исследуемой группе пациентов

Table. The structure of the IMID of connective tissue in the study 

group of patients

Заболевания
Количество больных 

Абс. %

Системная красная волчанка 10 21,2

Локализованная склеродермия 21 44,7

Ювенильный дерматомиозит 6 12,8

Ювенильный полиартрит 2 4,3

Юношеский артрит с системным 

началом
8 17,0

Всего 47 100

Рис. 7. Гиперкератоз, на фоне гиперемии и гиперпигментации 

кожи. Сглаженность контуров локтевых суставов 

Fig. 7. Hyperkeratosis, on the background of hyperemia and 

hyperpigmentation of the skin. Smoothness of the contours of the 

elbow joints
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тита. В течение последнего месяца отмечала миалгии, 

мышечную слабость. За несколько дней до настоящего 

обращения возникли повторный эпизод повышения тем-

пературы тела до фебрильных цифр и изменение цвета 

кожи кончиков пальцев на кистях.

При объективном осмотре обращали на себя внима-

ние КС в виде признака Готтрона, наличие атрофических 

рубчиков, явления гиперкератоза над локтевыми, колен-

ными, голеностопными суставами, ладонного капилляри-

та, сетчатого ливедо на нижних конечностях, необильная 

петехиальная сыпь в области голеностопных суставов 

и голеней (рис. 8), отчетливый синдром Рейно на паль-

цах рук (рис. 9), хейлит. Также был выявлен суставной 

синдром в виде дефигурации коленных, голеностопных, 

лучезапястных и локтевых суставов большой давно-

сти с формированием ограничения объема движений 

(рис. 10). При общении с пациенткой обращала на себя 

внимание выраженная «гнусавость» и осиплость голоса. 

При проведении лабораторных тестов выявле-

на гемолитическая анемия средней степени тяжести 

(гиперхромная, гиперрегенераторная с анизо- и пойки-

лоцитозом), тромбоцитопения (30 × 109/л), повышение 

уровня лактатдегидрогеназы до 630 Ед/л (референсные 

значения 180–430 Ед/л), резко положительная проба 

Кумбса. Помимо этого, выявлена высокая воспалитель-

ная активность: уровень С-реактивного белка — 20 мг/л, 

скорость оседания эритроцитов — 50 мм/ч, фибрино-

ген — 420 мг/л.

В иммунологических тестах отмечена гипокомпле-

ментемия (C3 компонент комплемента — 0,62 г/л (рефе-

ренсные значения 0,9–1,8 г/л), С4 компонент компле-

мента — 0,05 г/л (референсные значения 0,1–0,4 г/л)), 

критерии антифосфолипидного синдрома, титр антител 

к двухцепочечной ДНК — 105,83 МЕ/мл (референсные 

 значения 0–25 МЕ/мл), антинуклеарный фактор поло-

жительный.

В показателях системы гемостаза: гипокоагуляция 

(активированное частичное тромбопластиновое вре-

мя — 78,1 с (референсные значения 24–36,9 с), повыше-

ние концентрации D-димера — 963 нг/мл (референсные 

значения 0–250 нг/мл).

В общем анализе мочи гематурия, протеину-

рия до 1 г/л. С учетом наличия мочевого синдрома 

до инициации терапии была выполнена нефробиопсия. 

По результатам гистологического исследования карти-

на соответствовала мезангиопролиферативному волча-

ночному нефриту, класс II (по классификации ISN/ RPS 

2003), с минимальными тубулоинтерстициальными 

изменениями. На основании вышеуказанных критериев 

был выставлен клинический диагноз: «Системная крас-

ная волчанка, подострое по дебюту течение, высокой 

степени активности по SELENA/SLEDAI, с вовлечением 

кожи, суставным синдромом, синдромом Рейно, миопа-

тическим синдромом, гематологическими нарушениями 

(гемолитическая анемия, тромбоцитопения), мезангио-

пролиферативным волчаночным нефритом, класс II, 

с минимальными тубулоинтерстициальными изменения-

ми, ХБП С1». Назначена патогенетическая терапия глю-

кокортикостероидами и азатиоприном, а также симпто-

матическая терапия. 

 ОБСУЖДЕНИЕ
Практически 1/3 пациентов с системными заболева-

ниями соединительной ткани с дебютом в виде КС имела 

в анамнезе некорректно выставленный клинический 

диагноз из группы дерматологических заболеваний, 

что оказало влияние как на сроки постановки основного 

клинического диагноза, так и на сроки инициации пато-

генетической терапии, что продемонстрировано на при-

мере описанного выше клинического случая. 

В большинстве случаев КС в дебюте системного 

заболевания соединительной ткани характеризовался 

полиморфностью и многообразием различных морфо-

логических элементов с вовлечением сосудистого ком-

Рис. 9. Ладонный капиллярит. Синдром Рейно 

Fig. 9. Palmar capillaritis. Raynaud’s syndrome

Рис. 10. Ограничение движений в лучезапястных суставах 

Fig. 10. Limitation of movements in the wrist joints

Рис. 8. Атрофические рубчики, гиперкератоз, признак 

Готтрона. Сетчатое ливедо 

Fig. 8. Atrophic scars, hyperkeratosis, a sign of Gottron. Mesh 

livedo
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понента. Наиболее специфичные признаки в структуре 

КС отмечены у детей при таких заболеваниях, как СКВ 

и сЮА, что позволило минимизировать сроки, т.е. опре-

делить их как наиболее короткие, постановки верного 

клинического диагноза (в среднем 4,0 ± 1,8 мес).

В целом период времени от момента появления КС, 

т.е. дебюта ревматологического заболевания, до верифи-

кации клинического диагноза иммуноопосредованного 

заболевания соединительной ткани составил в нашем 

наблюдении от 2 до 14 мес, но при этом характеризовался 

определенными отличиями — был минимальным при сЮА 

и максимальным — при ювенильном дерматомиозите. 

ЗАКЛЮЧЕНИЕ
Таким образом, КС при первичной диагностике раз-

личных системных заболеваний соединительной ткани 

может как облегчить путь к верификации диагноза, так 

и значительно его усложнить. 

В этой связи большое значение имеют осведомлен-

ность врачей различного профиля о характере проявле-

ний КС для проведения своевременной дифференциаль-

ной диагностики и выбора правильной терапии, а также 

междисциплинарный подход при медицинском сопрово-

ждении таких пациентов.
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