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Еще в 400 году до н.э. Гиппократ (~460–377 гг. 

до н.э.) указывал на людей «с натянутой, сухой и 

плотной кожей без выделения пота». Подобное за-

болевание упоминается в трудах Орибасия (~320–

403 гг. н.э.) и П. Эгинского (~625–690 гг. н.э.). В 1753 

году итальянский врач из Неаполя К. Курцио пред-

ставил наблюдение девочки по имени Патрия Га-

льера, которая страдала напряженностью вокруг рта 

с плотной холодной кожей на шее и других участках 

тела, а в 1842 году английский врач В.Д. Чаун впер-

вые описал ребенка с клиническими висцеральны-

ми симптомами этого заболевания [4]. Так началась 

история изучения ювенильной системной склеро-

дермии (ССД). В настоящее время 29 июня призна-

но Международным днем склеродермии, который в 

Европе впервые отмечен в 2009 году.

ССД (системный склероз, склеродерма) относит-

ся к аутоиммунным ревматическим заболеваниям c 

выраженными расстройствами сосудистой микро-
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тем самым усиливая процессы фиброзирования, причем в восточных регионах Украины частота возник-
новения ювенильной ССД зависит от уровней во вдыхаемом воздухе диоксида углерода, 3,4-бензпирена и 
фенола, а в питьевой воде — свинца и лития, что в первую очередь определяет поражение легких, сердца 
и опорно-двигательного аппарата. 
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циркуляции, фиброзированием кожи и внутрен-

них органов, часто связанным с неблагоприятными 

факторами окружающей среды [15, 26, 38], которые 

определяют темпы прогрессирования заболевания 

и выживаемость больных детей [1]. Загрязнение ат-

мосферы поллютантами способствует увеличению 

в таких регионах распространенности ССД [29], а в 

контексте клинических проявлений этого заболева-

ния в первую очередь связь просматривается в отно-

шении патологии кожи и легких [23].

Среди экономически развитых стран распро-

страненность ССД составляет от 90 до 300 случаев 

на 1 млн населения [8]. За 20 лет имеет место тен-

денция увеличения смертности детей, страдающих 

ССД, что связывают именно с ухудшением эколо-

гической ситуации во многих промышленных реги-

онах [17]. Негативные факторы окружающей среды 

в зонах проживания детей являются пусковым ме-

ханизмом ювенильной ССД в 10–15 % случаев де-
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бюта заболевания [45]. Экологическое загрязнение 

такими соединениями, как соли тяжелых металлов, 

угарный газ, двуокись кремния и серы, фенол, бенз-

пирен, ароматические углеводороды, трихлорэти-

лен, кетоны, неорганические пестициды и многие 

другие, оказывает влияние на изменения и моду-

ляцию эпигенетических детерминантов (рис. 1), 

приводящих не только к развитию ССД, но и к 

усилению темпов ее прогрессирования [14, 25, 41]. 

Фактором риска ССД у детей может быть постоян-

ный респираторный контакт с эпоксидными смо-

лами [10]. В этих случаях у детей налицо семейная 

предрасположенность к заболеванию [19].

Как известно, уровни органических и неорга-

нических ксенобиотиков в атмосферном воздухе 

городов (особенно с развитой промышленностью) 

намного выше, чем в сельских районах [37], что в 

первую очередь касается содержания 3,4-бензпи-

рена [44]. Сейчас четко установлено неблагопри-

ятное действие загрязнения окружающей среды 

на соединительную ткань и сосуды отходов произ-

водства строительных материалов, энергетики, ме-

таллургической и химической промышленности [9, 

24]. Экзогенные ксенобиотики способствуют фор-

мированию эндотелиальной дисфункции сосудов, 

гиперагрегации тромбоцитов и эритроцитов с по-

следующими выраженными нарушениями реоло-

гических свойств крови (рис. 2) [43]. Возникающая 

гипоксия ведет к стимуляции активности фибро-

генных фибробластов, коллагена, фибронектина 

и молекул клеточной адгезии, замыкая тем самым 

при ССД порочный круг изменений реологического 

состояния крови [13].

Ксенобиотики в окружающей среде зон прожи-

вания детей действуют на сосуды через арилзаме-

щенные карбоновые рецепторы, что также доказано 

в экспериментах на мышах [16]. К экологическим 

факторам внешней среды (экологическим ядам), 

оказывающим влияние на развитие сосудистой и 

соединительнотканной патологии, относятся вы-

сокие концентрации в атмосфере бензола, крем-

ния и ряда тяжелых металлов (например, свинца) 

[18]. Возникновению ССД способствует высокая 

степень загрязнения вдыхаемого воздуха полици-

клическими ароматическими углеводородами [11], 

угарным газом и диоксидами [9].

В качестве маркеров степени экологического 

загрязнения окружающей среды ксенобиотика-

ми у детей отмечают выделение с мочой в высоких 

концентрациях бисфенолов и алкилфенолов [42]. 

Распространенность аутоиммунной патологии у 

детей, к которой относится ССД, тесно связана с 

газообразными составляющими нефтепродуктов, 

в частности, 2,5-диметилфураном, бутадиеном и 

бензолом [31], производными этиленгликоля [12], 

трихлорэтиленом и перхлорэтиленом [3]. Подоб-

ные негативные эффекты могут быть связаны с ак-

тивацией ядерного фактора В опосредованно через 

усиление синтеза интерлейкина 8 и других провос-

палительных цитокинов [39].

Центральным звеном фиброзирующего процесса 

при ССД под влиянием экологических факторов яв-

ляются фибробласты и другие коллагенпродуцирую-

щие клетки (например, гладкомышечные сосудистой 

стенки) с повышением синтеза ими коллагена І и ІІІ 

типов, фибронектина, биополимеров соединитель-

ной ткани (протеогликанов, гликопротеинов) [32], с 

гиперактивностью металлопротеиназы 3 и развитием 

антител к этому ферменту [30]. Определенную роль 

играет активизация системы тромбина вследствие 

сосудистых повреждений, что влечет за собой нару-

шения дифференцировки фибробластов [22].
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Под воздействием высокого содержания мно-

гих неорганических и органических частиц в окру-

жающей атмосфере происходит гиперпродукция 

в организме белка HSP47 и активация NADPH4-

оксидазы, которые определяют стимуляцию фи-

бробластов с чрезмерным синтезом коллагена I и 

IV типов, индуцированных трансформирующим 

фактором роста 1 [27, 35]. Кроме того, в детском 

возрасте экзогенное влияние окружающей среды на 

организм больных ССД во многом определяет повы-

шенный синтез -интерферона, который через лим-

фоцитарный и моноцитарный хемоаттрактантные 

белки (I-TAC/CXCL11, CXCL4, CCL2) участвует в 

повреждениях кожи, мышц и легких, являясь мар-

кером тяжелого течения заболевания [21, 35].

Среди факторов риска развития ССД особое 

значение отводится экзогенному влиянию на детей 

высоких концентраций вдыхаемого кварца (диок-

сида кремния) [34]. Воздействие на организм ре-

бенка кварца является предиктором формирования 

противоядерных, противогистоновых и противо-

топоизомеразных антител [2, 6], а также антиней-

трофильных цитоплазматических (направленных 

к миелопероксидазе и протеиназе 3) [5, 24]. В па-

тогенетических построениях частицы экзогенного 

кварца через активацию матриксных металлопро-

теиназ 1 и 3 усиливают синтез транскрипционных 

факторов для провоспалительных цитокинов и не-

которых факторов роста [20, 38].

Вначале происходит депозиция кремния на 

нормальных фибробластах, вызывая профиброз-

ную экспрессию генов COL1A2, COL3A1, MIVIP1, 

TIMP3, CTGF с изменением количественного и ка-

чественного их состава [28, 40], изменяется баланс 

клеток с рецепцией CD152 и CD279 [33], при этом 

ключевыми посредниками фиброгенеза при крем-

нийиндуцированной ювенильной ССД являются 

факторы роста — трансформирующий 1 и тром-

боцитарный D, а блокируют такое действие IB-

киназа и ингибитор BMS-345541 [7].

А теперь представим наши собственные дан-

ные. Ретроспективный анализ показал, что среди 

26 обследованных детей, страдающих ССД, соот-

ношение мальчиков и девочек было 1 : 6, а средний 

возраст их составил 13,30 ± 1,09 года. У 69,2 % от 

числа обследованных в сыворотке крови были об-

наружены aScl70. По данным, представленным са-

нитарно-гигиеническими станциями и региональ-

ными отделениями Государственного комитета по 

гидрометеорологии, контролю природной среды и 

экологической безопасности, интегральный уро-

вень загрязнения атмосферы и питьевой воды в 17 

городских и 17 сельских регионах Донецкой об-

ласти соответственно составил 0,880 ± 0,068 о.е. и 

0,870 ± 0,080 о.е., а в районах проживания больных 

детей — 0,960 ± 0,106 о.е. и 0,820 ± 0,056 о.е. (раз-

личия с областными показателями недостоверны). 

Параметры зон проживания обследованных паци-

ентов и среднеобластных показателей в отношении 

выбросов промышленных отходов на одного чело-

века за год и на площадь территории также мало от-

личались, соответственно составляя 1,50 ± 0,41 т и 

0,80 ± 0,20 т, 0,90 ± 0,27 т3 и 0,50 ± 0,12 т3, хотя раз-

личия все-таки достигали 88 и 80 %.

Как видно на рис. 3, регионы проживания боль-

ных детей имели большие концентрации в атмосфе-

ре диоксида углерода, 3,4-бензпирена и фенола, а в 

питьевой воде (рис. 4) — содержания свинца и ли-

тия. Многофакторный дисперсионный анализ Уил-

коксона — Рао показал, что экологическое состоя-

ние региона влияет на интегральные клинические 

проявления ювенильной ССД. По результатам вы-

Рису  нок 3. Различия показателей в атмосфере 

регионов проживания больных детей со 

среднеобластными, которые приняты за 100 %: 

1 — диоксид углерода; 2 — бензпирен; 3 — фенол; 

4 — диоксид азота; 5 — диоксид серы; 

6 — сероводород; 7 — аммиак
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Рисунок 4. Различия показателей в питьевой 

воде регионов проживания больных детей со 

среднеобластными, которые приняты за 100 %: 

1 — свинец; 2 — литий; 3 — фосфаты; 

4 — нитраты; 5 — сульфаты; 6 — хлориды; 

7 — барий
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полненного однофакторного дисперсионного ана-

лиза Брауна — Форсайта, высокая степень загрязне-

ния атмосферы оказывает негативное воздействие 

на степень интерстициально-фиброзных изменений 

легких и повышение уровня давления в малом круге 

кровообращения, а плохое качество питьевой воды 

отрицательно сказывается на развитии патологии 

сердца (нарушения возбудимости миокарда, увели-

чение размеров камер, изменения клапанного аппа-

рата). Показатели непараметрической корреляции 

Кендалла демонстрируют прямое соотношение с 

уровнями аммиака и свинца в питьевой воде тяже-

сти поражения опорно-двигательного аппарата.

Таким образом, как свидетельствуют данные ли-

тературы и результаты собственных исследований, 

развитие ССД и темпы ее прогрессирования в дет-

ском возрасте тесно связаны с неблагоприятными 

экологическими факторами, в частности, со степе-

нью загрязнения неорганическими и органическими 

поллютантами окружающей атмосферы (соли тяже-

лых металлов, угарный газ, нитраты, кварц и другие 

продукты промышленного производства), которые 

повышают активность матриксных металлопротеи-

наз, вызывают синтез провоспалительных цитокинов 

и аутоантител, изменяют эндотелиальную функцию 

сосудов и продукцию хемоаттрактантных белков, 

коллагенов, фибронектина и биополимеров соеди-

нительной ткани, тем самым усиливая процессы фи-

брозирования, причем в восточных регионах Украи-

ны частота возникновения ювенильной ССД зависит 

от уровней во вдыхаемом воздухе диоксида углерода, 

3,4-бензпирена и фенола, а в питьевой воде — свинца 

и лития, что в первую очередь определяет поражение 

легких, сердца и опорно-двигательного аппарата.

В заключение отметим, что современный этап 

развития детской ревматологии характеризуется 

сближением разных аспектов познания в совершен-

но новые, позволяющие взглянуть на тот или иной 

патологический процесс одновременно с разных 

сторон как на целостное явление. В итоге этот синтез 

реально приводит к невозможности разграничения 

классических дисциплин (морфологии, физиологии, 

биохимии, иммунологии), на которых сформиро-

вался в педиатрии раздел ревматологии. В контексте 

ССД можно в будущем добавить и экологию.
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Резюме. Наведено огляд даних літератури і результати 

власних досліджень, що стосуються ролі екології при юве-

нільній системній склеродермії (ССД). Розвиток ССД та 

темпи її прогресування в дитячому віці щільно пов’язані з 

несприятливими чинниками довкілля, зокрема зі ступенем 

забруднення неорганічними й органічними сполуками-по-

лютантами атмосфери (солі тяжких металів, чадний газ, ні-

трати, кварц та інші продукти промислового виробництва), 

які підвищують активність матриксних металопротеїназ, 

викликають синтез прозапальних цитокінів і автоантитіл, 

змінюють ендотеліальну функцію судин та продукцію хе-

моатрактантних білків, колагену, фібронектину й біополі-

мерів сполучної тканини, тим самим посилюючи процеси 

фіброзування, причому в східних регіонах України частота 

виникнення ювенільної ССД пов’язана з рівнем у повітрі, 

що вдихується, діоксиду вуглецю, 3,4-бензпирену і фенолу, 

а в питній воді — свинцю й літію, що в першу чергу визна-

чає ураження легенів, серця та опорно-рухового апарату. 

Ключові слова: склеродермія системна; діти; екологія; 

перебіг; патогенез; огляд
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Juvenile systemic scleroderma and ecology 
(literature review and author’s research)

Abstract. The paper deals with a literature review and the results 

of author’s research of ecology role in juvenile systemic sclerosis 

(SSc). The development of SSc and the rate of its progression in 

children is closely linked to the adverse environmental factors, in 

particular, to the degree of contamination of inorganic and or-

ganic compounds — pollutants in the atmosphere (heavy metals, 

carbon monoxide, nitrates, quartz and other industrial products), 

which increase matrix metalloproteinase activity, induce synthe-

sis of proinflammatory cytokines and autoantibodies, modify 

vascular endothelial function and production of chemoattractant 

proteins, collagens, fibronectin and connective tissue biopoly-

mers, thereby enhancing the fibrosing processes. In the East-

ern Ukraine the prevalence of juvenile SSc depends on carbon 

dioxide levels, 3,4-benzopyrene and phenol in the inspired air, 

and lead and lithium in drinking water, which primarily impacts 

lungs, heart and musculoskeletal system diseases.

Keywords: systemic scleroderma; children; ecology; course; 

pathogenesis; review
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