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Обоснование. Ювенильная склеродермия представляет собой аутоиммунное заболевание соединительной ткани 
у детей разного возраста. В настоящее время нет структурированных сведений о течении данного заболевания 
у детей Самарской области, что затрудняет регулярное наблюдение и своевременную коррекцию терапии заболева-
ния. Цель исследования — создание областного регистра, а также проведение клинико-эпидемиологического ана-
лиза склеродермии у детей Самарской области за 2018–2023 гг. Методы. Проведено одномоментное ретроспек-
тивное исследование в период с 2018 по 2023 г., в которое входили больные области, пролеченные в Самарском 
областном клиническом кардиологическом диспансере им. В.П. Полякова, в отделении детской кардиохирургии 
и кардиоревматологии с диагнозом «склеродермия» — 75 человек. Результаты. Отмечается рост распространен-
ности ювенильной склеродермии среди детей (0–17 лет) за период 2018–2023 гг. в 1,3 раза. В 13% случаев пациен-
там устанавливался неверный диагноз, что, вероятно, связано с многообразием и неспецифичностью клинической 
картины ювенильной склеродермии. По результатам исследования можно отметить длительный диагностический 
поиск — более двух лет потребовалось для постановки верного диагноза у 17,3%, что, вероятнее всего, связано 
с отсутствием междисциплинарного подхода к ведению ювенильной склеродермии, а также с поздним обращением 
родителей к врачу. Осложненное течение системной склеродермии встречалось в 1,3% случаев и характеризова-
лось такими сосудистыми нарушениями, как ногтевой остеолиз дистальных фаланг, что было связано с ошибочной 
диагностикой на амбулаторном этапе и запоздалым направлением на консультацию ревматолога. Заключение. 

Проведенное исследование позволяет сделать вывод о целесообразности создания регионального регистра детей 
со склеродермией, анализ которого поможет педиатрам, ревматологам как амбулаторного, так и стационарного 
звена вовремя реагировать на имеющиеся отклонения в диагностике и терапии склеродермии и оптимизировать 
подходы к ведению больных данного профиля. Ограничением представленного исследования является небольшое 
количество детей (n = 75). Также можно предположить, что в исследование вошли не все дети региона, страдающие 
склеродермией, учитывая отсутствие регистра, что значительно затрудняет оценку течения заболевания. 
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ОБОСНОВАНИЕ
Ювенильная склеродермия представляет собой 

аутоиммунное заболевание соединительной ткани 
у детей разного возраста. Выделяют системную и лока-
лизованную формы заболевания.

Ювенильная локализованная склеродермия — наи-
более частая форма заболевания у детей, встречающа-
яся в 5–6 раз чаще, чем системный склероз, и составля-
ющая 1 на 100 тыс. населения [1]. Распространенность 
системной склеродермии, по данным разных авторов, 
составляет 0,28–3,1 на 100 тыс. детского населения, 
первичная заболеваемость — 0,04–0,6 [2].

Этиология ювенильной склеродермии остается 
неизвестной, однако обсуждается патогенетическая 
роль генов, которые ассоциированы с контролем вос-
паления [3], а также факторов окружающей среды 
(кремнеземная пыль, лекарства) [4].

До настоящего времени нет общепринятой класси-
фикации локализованной склеродермии. Большинство 
авторов выделяют следующие клинические формы забо-
левания: бляшечную, распространенную бляшечную, 
линейную, буллезную, глубокую склеродермию, панскле-
ротическую, идиопатическую атрофодермию Пазини – 
Пьерини, прогрессирующую гемиатрофию лица Парри – 
Ромберга [5]. Дебют болезни чаще всего приходится 
на 5–8-й год жизни ребенка.

Выделяют следующие клинические формы систем-
ной склеродермии: диффузная кожная склеродермия, 
лимитированная кожная склеродермия, перекрестные 
формы. 

Достаточно частым признаком ювенильной скле-
родермии является синдром Рейно, который характе-
рен для 75% пациентов с системным склерозом [2]. 
Данный синдром может предшествовать проявлению 
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Background. Juvenile scleroderma is an autoimmune disease of connective tissue in children of different ages. Currently, there is 
no structured information about the course of this disease in children of The Samara Region, which makes it difficult to regularly 
monitor and timely correct the treatment of the disease. The aim of the study is to create a regional registry, as well as to conduct 
a clinical and epidemiological analysis of scleroderma in children in the Samara region for 2018–2023. Methods. A single-stage 
retrospective study was conducted in the period from 2018 to 2023, which included 75 patients treated at the V.P. Polyakov 
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(0–17 years old) over the period 2018–2023. In 13% of cases, patients were misdiagnosed, which is probably due to the diversity 
and non-specificity of the clinical picture of juvenile scleroderma. According to the results of the study, a long diagnostic search 
can be noted — it took more than two years for 17.3% to make a correct diagnosis, which is most likely due to the lack of an 
interdisciplinary approach to the management of juvenile scleroderma, as well as the late treatment of parents by a doctor. The 
complicated course of systemic scleroderma occurred in 1.3% of cases and was characterized by vascular disorders such as nail 
osteolysis of the distal phalanges, which was associated with an erroneous diagnosis at the outpatient stage and a delayed referral 
to a rheumatologist. Conclusion. The conducted research allows us to conclude that it is advisable to create a local registry of 
children with scleroderma, the analysis of which will help pediatricians and rheumatologists of both outpatient and inpatient levels 
to respond in time to existing deviations in the diagnosis and therapy of scleroderma and optimize approaches to the management 
of patients with this profile. The limitation of the presented study is the small number of children (n = 75). It can also be assumed 
that the study did not include all children in the region suffering from scleroderma, given the lack of a registry, which makes it much 
more difficult to assess the course of the disease.
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основной симптоматики примерно в течение 1 года 
при диффузной кожной склеродермии, более длительное 
время — около 7–8 лет — при лимитированной кож-
ной склеродермии [6]. Поражение сосудистой системы 
при ювенильной склеродермии затрагивает в основ-
ном артериолы и микроциркуляторную систему, одна-
ко сообщалось и о прямом или косвенном поражении 
более крупных сосудов. В основе поражения сосудистой 
стенки лежат такие процессы, как повреждение и пол-
ная потеря капилляров на фоне хронической гипоксии 
и воздействия активных форм кислорода [7]. В свою 
очередь, чрезмерно активируется иммунный ответ. Это 
касается, в частности, воспалительных профиброгенных 
цитокинов и факторов роста, что приводит к активации 
фибробластов [8], формированию фиброзной структуры 
тканей и в конечном итоге к дополнительной дисфункции 
органов, которую невозможно восстановить [9].

Основной целью терапии склеродермии является 
подавление иммунологической и фибротической актив-
ности, предотвращение сосудистых нарушений, а также 
восстановление пораженных органов и систем. 

Клинические и эпидемиологические исследования 
диффузных болезней соединительной ткани (систем-
ной красной волчанки, системной склеродермии, юве-
нильного дерматомиозита) у больных детского возраста 
сложны по причине небольшого числа пациентов и отсут-
ствия документированных распоряжений по отслежива-
нию исходов заболевания. Поэтому создание регистра 
позволит повысить уровень диагностики и мониторин-
га детей с ювенильной склеродермией по Самарскому 
региону, что поможет проводить более эффективное 
лечение и улучшить прогноз заболевания.

Цель исследования

Целью исследования являются создание областного 
регистра, а также проведение клинико-эпидемиологиче-
ского анализа склеродермии у детей Самарского регио-
на за 2018–2023 гг.

МЕТОДЫ
Дизайн исследования

Одномоментное ретроспективное исследование. 
Выборка исследований — госпитальные случаи в срезе 
с 2018 по 2023 г. 

Условия проведения исследования

Данное ретроспективное исследование было про-
ведено на базе Государственного бюджетного учрежде-
ния здравоохранения «Самарский областной клиниче-
ский кардиологический диспансер им. В.П. Полякова», 
г. Самара, с 01.01.2018 по 31.12.2023.

Критерии соответствия

Критерии включения:

 • возраст пациента до 17 лет 11 мес и 29 дней вклю-
чительно;

 • установленный диагноз «ювенильная склеродер-
мия» в соответствии с российскими клинически-
ми рекомендациями «Системный склероз» (2021), 
«Федеральные клинические рекомендации по веде-
нию больных локализованной склеродермией» (2015) 
[5, 10];

 • диагноз системного склероза, установленный соглас-
но диагностическим критериям F. Zulian и соавт. 
(2007) [11]. 
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Описание критериев соответствия 

(диагностические критерии)

Соответствие критериям включения устанавлива-
лось на основании данных, полученных из вторичных 
источников информации (история болезни). 

Статистические процедуры

Принципы расчета размера выборки

Расчет объема выборки не проводился. 

Этическая экспертиза

Проведение исследования с этическим комитетом 
не согласовывалось, так как работа с медицинской доку-
ментацией проводилась ретроспективно. 

РЕЗУЛЬТАТЫ
Основные результаты исследования

Анализ динамики показателя распространенно-
сти склеродермии за последние 5 лет показал тен-
денцию к его увеличению в 1,3 раза по Самарской 
области: в 2018 г. — 6,9 на 100 тыс. детского насе-
ления, в 2023 г. — 8,9 на 100 тыс. детского населе-
ния. Первичная заболеваемость за последние 5 лет — 
без значительных изменений: в 2018 г. — 2,1 на 100 тыс. 
детского населения, в 2023 г. — 2,4 на 100 тыс. детского 
населения [12, 13].

Совокупности количественных показателей, распре-
деление которых отличалось от нормального, описы-
вались при помощи значений медианы. Номинальные 
данные описывались с указанием абсолютных значений 
и процентных долей.

Медиана возраста пациентов на момент исследо-
вания составила 96 мес (8 лет). Из 75 детей 44 (58,6%) 
ребенка были женского пола, 31 (41,4%) — мужско-
го пола. Локализованная форма диагностирована 
у 67 человек (89,3%), системная — у 8 (10,7%) (табл. 1). 
Всем пациентам проводилось комплексное обследо-
вание в условиях специализированного ревматологи-
ческого отделения СОККД им В.П. Полякова. Диагноз 
системного склероза был установлен согласно диагно-
стическим критериям F. Zulian и соавт. (2007) [11].

С целью изучения своевременности постановки диа-
гноза ювенильной склеродермии рассчитан интервал 
между возникновением первых симптомов и постанов-
кой диагноза. Так, у 58,7% (44 пациента) диагноз был 
установлен в течение первых 6 мес заболевания, у 13,3% 
(10 пациентов) — в течение первых 2 мес. В течение 
12–24 мес диагноз верифицирован у 24% (18 пациен-
тов). Более 2 лет потребовалось для постановки верного 
диагноза у 17,3% (13 пациентов). При анализе диагно-
зов, выставленных в дебюте заболевания, отмечено, 
что неверный диагноз был поставлен 13% пациентов. 
Так, 8 больным был установлен диагноз «атопический 
дерматит», 1 пациенту — «витилиго», еще 1 ребенку — 
«родимое пятно».

В табл. 2 представлены клинические проявления 
склеродермии у наблюдаемых детей.

Из таблицы следует, что поражение кожи наблюда-
лось в 100% случаев, в том числе в виде проксимальной 
склеродермы/индурации. Вовлечение в процесс других 
органов и систем отмечалось при системном склерозе 
и было представлено синдромом Рейно, поражением 
желудочно-кишечного тракта, костно-суставной систе-
мы. Такой лабораторный показатель, как антинуклеар-
ный фактор, наличие которого требует дифференциаль-
ной диагностики, был выявлен у 11% обследованных 
пациентов.

Осложненное течение системной склеродермии 
встречалось у 1 пациента (1,3%) и характеризовалось 
такими сосудистыми нарушениями, как ногтевой остео-
лиз дистальных фаланг.

В представленном исследовании проводилась оцен-
ка характера течения заболевания. При всех его формах 
преобладало подострое течение: при локализованной 
форме — 86%, при системном склерозе — 78%. Острое 
течение наблюдалось в случаях локализованной склеро-
дермии в 4% случаев, системной — в 6%; хроническое  — 
в 10 и в 16% соответственно.

Анализ проводимой терапии

Базисная терапия, которую получали пациенты 
исследования, включала в себя несколько препаратов 
(табл. 3).

Из таблицы видно, что базисная терапия была пред-
ставлена чаще всего препаратом метотрексат, что согла-
суется c клиническими рекомендациями [6].

Вторым по частоте применения препаратом был 
гидроксихлорохин (38,6%). Глюкокортикоиды получали 
11 человек, из которых 7 — в комбинации с метотрек-
сатом.

3 пациента с локализованной бляшечной склеродер-
мией не получали базисной терапии — в связи с тем, 
что на момент наблюдения пациентов рост очагов и уве-
личение их количества отсутствовало. 

Пациенты с синдромом Рейно получали нифеди-
пин, оказывающий сосудорасширяющее действие [14]. 
Ребенку 10 лет с сосудистыми осложнениями в виде диги-

Таблица 1. Формы ювенильной склеродермии у пациентов 
Самарского региона
Table 1. Forms of juvenile scleroderma in patients of the Samara 
Region

Форма заболева ния
Количество детей, n (%) 

(2018–2023)

1) Локализованная склеродермия (n = 65)

Бляшечная 51 (68)

Линейная 7 (9,3)

Пансклеротическая 8 (10,7)

Прогрессирующая гемиатрофия 
лица Парри – Ромберга

1 (1,3)

2) Системный склероз (n = 8)

Диффузная кожная 2 (2,7)

Лимитированная кожная 5 (6,7)

Перекрестные формы 1 (1,3)

Таблица 2. Клиническая картина ювенильной склеродермии
Table 2. Clinical picture of juvenile scleroderma

Клинический симптом 

ювенильной склеродермии

Самарский регион 

2018–2023 гг., n (%)

Утолщение/уплотнение кожи 75 (100)

Феномен Рейно 5 (6,7)

Склеродактилия 1 (1,3)

Дигитальные язвы 1 (1,3)

Дисфагия 15 (20)

Артриты 7 (9,3)
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тальных язв был назначен курс алпростадила по 20 мкг 
2 раза в день в течение 14 дней с положительным 
эффектом [6].

В 12% (n = 9) случаев происходила смена базисной 
терапии, у 7 (9,3%) пациентов был отменен гидроксих-
лорохин и назначен метотрексат; у 2 (2,7%) пациен-
тов, получающих метотрексат, назначался абатацепт. 
Смена терапии проводилась в связи с неэффективно-
стью предыдущего  лечения: сохранялись лаборатор-
ная активность, клинико-инструментальные признаки 
заболевания. 

ОБСУЖДЕНИЕ
Резюме основного результата исследования

По результатам проведенного клинико-эпидемиоло-
гического анализа можно сделать следующие выво-
ды. Отмечается рост распространенности ювенильной 
склеродермии среди детей (0–17 лет) за период 2018–
2023  гг. в 1,3 раза.

Ограничения исследования

Ограничением представленного исследования явля-
ется небольшое число детей (n = 75). Также можно пред-
положить, что в исследование вошли не все дети реги-
она, страдающие склеродермией, учитывая отсутствие 
регистра, что значительно затрудняет оценку течения 
заболевания.

Интерпретация результатов исследования

По данным представленного исследования, в 13% 
случаев пациентам устанавливался неверный диагноз, 
что, вероятно, связано с многообразием и неспец-
ифичностью клинической картины ювенильной скле-
родермии. Имеет место длительный диагностический 
поиск — более двух лет потребовалось для постанов-
ки верного диагноза у 17,3% пациентов, что, вероят-
нее всего, связано с отсутствием междисциплинар-
ного подхода к ведению ювенильной склеродермии, 
а также с поздним обращением родителей к врачу. 
Приведенные сведения о поздней диагностике согласу-
ются с литературными.

Так, по данным Р.К. Раупова и соавт., от первых про-
явлений заболевания до постановки диагноза проходит 
в среднем 11–13 мес, а в 20% случаев — более двух лет. 
В 70% случаев при первичном обращении выставляется 
ошибочный диагноз (преобладает атопический дерма-
тит) [15].

Осложненное течение системной склеродермии 
в представленной работе встречалось в 1,3% (n = 1) 
случаев и характеризовалось такими сосудистыми нару-
шениями, как ногтевой остеолиз дистальных фаланг, 

что было связано с ошибочной диагностикой на амбула-
торном этапе и запоздалым направлением на консуль-
тацию ревматолога. Пациента беспокоили длительно 
незаживающие подногтевые язвочки. После развития 
данного осложнения при обращении к участковому педи-
атру, несмотря на наличие основного заболевания, 
не было заподозрено его осложнения, и был выставлен 
диагноз онихомикоза.

В 40% случаев в качестве базисной терапии паци-
енты получали метотрексат. Два рандомизированных 
контролируемых исследования и их повторный ана-
лиз показали, что метотрексат улучшает состояние 
кожи при ранней диффузной склеродермии [16, 17]. 
Исследование 1994 г. по применению глюкокортикоидов 
внутрь в дозах 0,5–1 мг/кг показало, что они эффектив-
ны на ранней, воспалительной стадии заболевания [18]. 
Данный факт отражен в исследованиях, проведенных 
на современном этапе. Так, метаанализ с января 1996 
по май 2017 г. подтверждает эффективность сочетания 
метотрексата и глюкокортикоидов у пациентов с высо-
ким риском осложнений [19].

Следуя требованиям клинических рекомендаций, 
пациентам назначались глюкокортикоиды внутрь в дозе 
0,3–0,5 мг/кг в течение 3 мес с последующей посте-
пенной отменой препарата после стабилизации состоя-
ния [6]. Глюкокортикоиды назначались внутрь в дебюте 
заболевания, при активном, быстропрогрессирующем 
течении, диффузном поражении кожи и других клини-
ческих признаках воспалительной активности (серо-
зит, миозит, рефрактерный синовит и/или теносиновит) 
в небольших дозах — до 15 мг/сут [5, 20]. Накопленные 
данные убедительно свидетельствуют о том, что исполь-
зование глюкокортикоидов в высоких дозах повышает 
вероятность развития склеродермического почечного 
криза. В связи с этим превышение терапевтических доз, 
особенно при остром начале диффузной склеродермии 
и у больных с недавним дебютом болезни, несет в себе 
серьезную угрозу [20].

Вторым по частоте назначения препаратом был 
гидроксихлорохин. Его эффективность представлена 
в ходе ретроспективного исследования 84 пациентов 
в возрасте от 4 до 77 лет с диагнозом «морфея». У 93% 
этих пациентов наблюдался полный или частичный ответ 
на лечение. В 11,9% случаев наблюдались побочные 
явления, наиболее распространенным была тошно-
та [21]. Медиана времени достижения максимального 
ответа составила 12 мес. В последних рекомендациях 
по лечению ювенильной склеродермии гидроксихлоро-
хин не упоминается [5, 6].

Также можно отметить, что у 2 пациентов была сме-
на терапии на препарат абатацепт. Смена проводи-

Таблица 3. Структура базисной противовоспалительной терапии
Table 3. The structure of basic anti-inflammatory therapy

Базисный препарат
Количество

больных, n (%)

Локализованная 

форма, n

Системный

склероз, n

Метотрексат 30 (40) 24 6

Гидроксихлорохин 29 (38,6) 29 0

Глюкокортикоиды 11 (14,7) 8 3

Абатацепт 2 (2,7) 0 2

Без терапии 3 (4) 3 0

Комбинированная терапия
(глюкокортикоиды + метотрексат)

7 (9,3) 4 3
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лась у детей с диффузной формой системного склероза 
в связи с неэффективностью метотрексата, прогресси-
рованием заболевания, что согласуется с действующим 
проектом клинических рекомендаций по системному 
склерозу [6, 10].

ЗАКЛЮЧЕНИЕ
Таким образом, проведенное исследование позво-

ляет сделать вывод о целесообразности создания мест-
ного регистра детей со склеродермией, анализ которого 
позволит педиатрам, ревматологам как амбулаторного, 
так и стационарного звена работать в команде. Регистр 
поможет регулярно наблюдать за пациентами и вовре-
мя реагировать на прогрессирование склеродермии 
или развитие осложнений и оптимизировать подходы 
к ведению больных данного профиля. 
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