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Введение
Среди ревматических заболеваний у детей осо

бое место принадлежит ювенильной очаговой 
склеродермии (ЮОСД), которая выделена как от
дельная форма в структуре склеродермических за
болеваний и характеризуется началом болезни до 16 

(18) лет, поражением кожи, нередко по типу очагов 
или линейных форм (гемиформа), склонностью 
к образованию контрактур и развитием аномалий 
конечностей. Эта форма заболевания характери
зуется поражением преимущественно кожи с во
влечением прилежащих мышц. Синдром Рейно и 

© 2019. The Authors. This is an open access article under the terms of the  Creative Commons Attribution 4.0 International License, CC BY,   which allows others to freely distribute the published 
article, with the obligatory reference to the authors of original works and original publication in this journal.
Для корреспонденции: Богмат Людмила Федосеевна, доктор медицинских наук, профессор, заведующая отделом кардиоревматологии, ГУ «Институт охраны здоровья детей и подростков 
НАМН Украины», пр. Юбилейный, 52а, г. Харьков, 61153, Украина; e-mail: bogmatlf@gmail.com
For correspondence: Lyudmila Bogmat, MD, PhD, Professor, Head of the Department of cardiorheumatology, State Institution “Institute for Children and Adolescents Health Care of the NAMS of Ukraine”, 
Ubileyniy avе., 52а, Kharkiv, 61153, Ukraine; e-mail: bogmatlf@gmail.com
Full list of author information is available at the end of the article.

УДК 616.5-004-053.2/.5:616-07-071-085  DOI: 10.22141/2224-0551.14.4.2019.174042

Богмат Л.Ф.1, 2, Никонова В.В.1

1ГУ «Институт охраны здоровья детей и подростков НАМН Украины», г. Харьков, Украина
2Харьковский национальный университет им. В.Н. Каразина, г. Харьков, Украина

Ювенильная очаговая сêлеродермия:  
êлиниêа, диагностиêа, современные подходы 
ê терапии (обзор литературы и собственные 

наблюдения)
For citation: Zdorov’e Rebenka. 2019;14(4):270-277. doi: 10.22141/2224-0551.14.4.2019.174042

Резюме. Среди ревматических заболеваний у детей особое место принадлежит ювенильной очаговой скле-
родермии, которая выделена как отдельная форма в структуре склеродермических заболеваний и характери-
зуется началом болезни в возрасте до 16 лет, поражением кожи, нередко по типу очагов или линейных форм 
(гемиформа), склонностью к образованию контрактур и развитием аномалий конечностей. Эта форма за-
болевания характеризуется поражением преимущественно кожи с вовлечением прилежащих мышц. Причи-
на возникновения очаговой склеродермии неизвестна. В основе развития заболевания выделяют три основные 
составляющие: повреждение сосудистого русла, активацию иммунной системы с нарушением ее регуляции 
и высвобождением цитокинов, а также измененный синтез коллагена с пролиферацией фибробластов и по-
следующим развитием фиброза. Выделено несколько форм ювенильной очаговой склеродермии, различающихся 
по клиническим проявлениям и глубине поражения подлежащих тканей, а среди кожных проявлений выделяют 
пять подтипов: бляшечную, генерализованную, линейную, пансклеротическую и смешанную форму. Поста-
новка диагноза основывается на анализе данных анамнеза и характерной клинической картины заболевания. 
Специфических лабораторных тестов, позволяющих подтвердить заболевание, не разработано. Современные 
принципы терапии ювенильной очаговой склеродермии предполагают применение различных групп препаратов, 
в том числе метотрексата, глюкокортикостероидов, такролимуса, циклоспорина, иматиниба, микофено-
лата мофетила, ретиноидов, проведение ПУВА-терапии (от англ. PUVA (Psoralen + UltraViolet А — псорален 
+ ультрафиолетовые лучи А)), использование антагонистов медленных кальциевых каналов (группа нифеди-
пина), бозентана. Проводимые в настоящее время в мире исследования по стандартизации базисной терапии 
ювенильной очаговой склеродермии, вероятно, позволят выявить оптимальный вариант и длительность лече-
ния для каждой формы болезни и улучшить прогноз заболевания. Также представлены результаты собствен-
ных клинических наблюдений.
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поражение внутренних органов практически не 
регистрируются, пальцы кистей в патологический 
процесс не вовлекаются, хотя у больных выявляют
ся антинуклеарные антитела к хроматину, гистонам 
или нуклеотидам. Среди взрослых этот вариант рас
сматривается как ограниченная форма системной 
склеродермии (ССД) [1].

Ювенильная очаговая склеродермия — хрониче
ское заболевание соединительной ткани неизвест
ной этиологии, которое характеризуется развитием 
на различных участках тела очагов локального воспа
ления (индурации) с последующим формированием 
фиброза и/или атрофии кожи и подлежащих тканей. 
Выделено несколько форм ЮОСД, различающихся 
по клиническим проявлениям и глубине поражения 
подлежащих тканей, а среди кожных проявлений 
выделяют 5 подтипов: бляшечную, генерализован
ную, линейную, пансклеротическую и смешанную 
форму [1, 2]. 

Первые описания фиброзно измененной кожи 
сделаны Аддисоном в 1854 году; она получила назва
ние келоида (т.н. келоид Аддисона), но в 1868 году 
Фаге отдифференцировал фиброз от келоидных из
менений и описал различные формы локализован
ной склеродермии, включая вариант «удар саблей», 
а в 1942 году Клемпер и соавт. отнесли склеродер
мию к коллагенозам.

Очаговая склеродермия (ОС) — довольно редкое 
заболевание, которое чаще поражает лиц европео
идной расы. Существует ограниченное количество 
эпидемиологических исследований, по данным ко
торых распространенность ОС составляет от 0,3 до 
3 случаев на 100 тыс. населения. Чаще встречается 
у лиц женского пола в соотношении от 2,6 до 6 : 1. 
Может наблюдаться в любом возрасте, но чаще вы
является у детей, особенно линейная форма, которая 
диагностируется, как правило, в возрасте от 2 до 18 
лет [3, 4].

Причина возникновения очаговой склеро
дермии неизвестна. В литературе есть единич
ные упоминания об ассоциации с травмами, 
хирургическими манипуляциями, вирусными 
(Эпштейна — Барр) и бактериальными (борре
лиоз) инфекциями, вакцинацией и аутоиммун
ными заболеваниями [5]. В результате некоторых 
исследований было выдвинуто предположение о 
том, что вне зависимости от триггерных факторов 
в организме продуцируются провоспалительные 
медиаторы, которые активируют иммунную систе
му и инициируют развитие фиброза [6, 7]. В ряде 
клинических наблюдений был выявлен семейный 
характер развития заболевания (ОС выявляется у 
близнецов в 4,7 %, а у родственников первой ли
нии родства — в 1,6 % случаев). 

В развитии заболевания выделяют три основ
ные составляющие: повреждение сосудистого рус
ла, активацию иммунной системы с нарушением ее 
регуляции и высвобождением цитокинов, а также 
измененный синтез коллагена с пролиферацией фи
бробластов и последующим развитием фиброза [7].

Классиôиêаöия и êлиничесêие 
проявления

Единой классификации на сегодняшний день не 
существует. Наиболее широко используемой класси
фикацией является вариант, предложенный клини
кой Мейо, за счет более полного охвата клинических 
форм [8]. В ней выделяются:

1) ограниченная бляшечная форма (поверхност
ная и глубокая);

2) линейная форма: 
— туловища и конечностей;
— головы («удар саблей»);
3) распространенная (генерализованная) бляшеч

ная форма;
4) пансклеротическая форма;
5) смешанная форма.
В развитии очагов склеродермии выделяют три 

стадии: эритема/отек, склероз (уплотнение) и атро
фия кожи. В типичных случаях заболевание начина
ется с появления на коже пятен розовой или желто
ватобелой окраски, окруженных синепурпурной 
эритемой (сиреневое кольцо), или гиперпигменти
рованных пятен округлой и/или полосовидной фор
мы, иногда с явлениями отека. На следующей ста
дии, стадии склероза, на участках пораженной кожи 
формируются очаги уплотнения цвета слоновой 
кости с гладкой поверхностью и характерным вос
ковидным блеском. Кожа в местах поражения плохо 
собирается в складку, на этом участке выпадают во
лосы, снижается или отсутствует пото и салоотделе
ние. В последующем выраженность индурации кожи 
уменьшается, развивается атрофия этого участка с 
изменениями цвета кожи (гипер или гипопигмен
тация) [9].

Наиболее распространенной формой очаговой 
склеродермии является бляшечная форма, которую 
подразделяют на 2 подтипа: поверхностный и глу
бокий. 

Поверхностный подтип характеризуется нали
чием нечетко ограниченного участка уплотненной 
кожи округлой или овальной формы размером от 2 до 
15 см в диаметре. Очаги измененной кожи распола
гаются на одной или нескольких анатомических об
ластях туловища или конечностей (чаще на грудной 
клетке, передней брюшной стенке, ягодицах и ниж
них конечностях). На ранних стадиях развития забо
левания вокруг бляшки может формироваться ореол 
фиолетового/лилового цвета, что определяет фазу 
воспаления. В зависимости от локализации бляшки 
у пациента может отмечаться редукция придатков 
кожи (волосяных фолликулов, потовых и сальных 
желез).

Глубокий подтип (встречается не более 5 % случа
ев и чаще возникает в более раннем детском возрас
те) характеризуется поражением более глубоких сло
ев соединительной ткани, т.е. подкожной жировой 
клетчатки, фасций, мышц. Очаги нередко располо
жены симметрично, преимущественно на верхних и 
нижних конечностях. Кожа над ними незначительно 
пигментирована или не изменена. 
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Линейная склеродермия характеризуется воз
никновением на коже одного или нескольких очагов 
линейной формы эритемы и/или склероза, локали
зующихся, как правило, на одной половине тела по 
ходу сосудистонервного пучка с вовлечением дер
мы, подкожных структур, мышц, фасций и костной 
ткани, что может вызвать деформацию конечности. 
Линейная склеродермия наиболее часто развива
ется у детей (до 18 лет), и соотношение мужчин и 
женщин составляет во всех возрастных группах 1 : 1. 
Очаги поражения чаще всего выявляются на конеч
ностях [10].

Подтип «удар саблей» поражает волосистую 
часть головы и лицо, формирует костные деформа
ции лицевого черепа. Это односторонний, медленно 
прогрессирующий процесс. Наблюдается полосо
видный склеротический очаг цвета слоновой кости, 
в области активного края которого в ходе заболева
ния развивается поствоспалительная гиперпигмен
тация. Такие полосы выглядят впалыми, как будто 
плотно сросшимися с кожей головы. В области во
лосистой части кожи головы развивается рубцовая 
алопеция, иногда после осветления волос. Участок 
атрофии может распространяться на щеки, нос, 
верхнюю губу и иногда также в полость рта, поражая 
челюстные кости, в результате чего нарушается по
зиция зубов. Нередко уже в первый год заболевания 
развивается и ипсилатеральная асимметрия лица. В 
области очага могут быть затронуты и другие кости 
черепа. Нередко отмечаются неврологические сим
птомы, в частности, головные боли, нарушения спо
собности к обучению или эпилептоидные припадки, 
анатомическим эквивалентом которых являются 
ипсилатеральный глиоз и признаки периваскуляр
ного воспаления. Глаз на пораженной стороне также 
может быть вовлечен в патологический процесс, что 
проявляется энофтальмом, глазодвигательными на
рушениями, изменениями радужки и глазного дна 
[10, 11].

Прогрессирующая гемиатрофия лица (синдром 
Парри — Ромберга) характеризуется прогрессиру
ющей атрофией половины лица, проявляющейся 
преимущественно дистрофическими изменениями 
кожи, подкожной клетчатки, мышц и костей лицево
го скелета. В отличие от склеродермии по типу «удар 
саблей» склерозирование кожи для синдрома Пар
ри — Ромберга не характерно. Возможны переходы 
и одновременное наличие линейных очагов и других 
проявлений ограниченной склеродермии, а также 
различные неврологические нарушения, включая 
эпилепсию.

Генерализованная форма склеродермии диагно
стируется при распространении бляшечной формы 
на три и более области тела, наиболее часто — с по
ражением кожи туловища, бедер и поясничнокрест
цовой области. Очаги часто располагаются симме
трично, но могут сливаться в более крупные, и при 
этом бляшки могут иметь разные стадии развития с 
признаками воспаления (отек, гиперемия), атрофи
ей, склерозом. Чаще заболевают девочки, а физиче

ская нагрузка рассматривается в качестве триггерно
го фактора. 

Пансклеротическую склеродермию ряд авторов 
рассматривают как наиболее тяжелую форму гене
рализованной склеродермии, при которой поража
ются все слои кожи и подлежащие ткани вплоть до 
костей, в большом проценте случаев формируются 
контрактуры суставов с деформацией конечностей, 
развиваются плохо заживающие крупные язвы. Эта 
форма склеродермии обычно встречается у детей, 
устойчива к проводимой терапии, быстро прогрес
сирует. 

Смешанная форма включает элементы бляшечно
го и линейного типов [12–14].

Постановка диагноза основывается на анализе 
данных анамнеза и характерной клинической кар
тины заболевания. Специфических лабораторных 
тестов, позволяющих подтвердить заболевание, не 
разработано. 

При всех формах очаговой склеродермии необхо
димо провести клинический и биохимический ана
лизы крови, по показаниям с диагностической целью 
выполняется биопсия. Гиперэозинофилия встречает
ся при всех формах ЮОСД, но наиболее выраженной 
является у пациентов с генерализованной и глубокой 
склеродермией. Уровень эозинофилии коррелиру
ет с активностью заболевания. Повышение уровня 
трансаминаз (аланинаминотрансферазы и аспартата
минотрансферазы), а также креатинфосфокиназы и 
лактатдегидрогеназы может наблюдаться при вовле
чении в процесс мышечного слоя [15]. 

У детей с линейной склеродермией наряду со 
стандартными лабораторными анализами показано 
определение Среактивного протеина и антинукле
арных антител, которые могут коррелировать с ак
тивностью заболевания. Антинуклеарные антитела 
выявляются в 46–76 % случаев, антитела к ДНК в со
четании с антиScl70 или антицентромерными анти
телами необходимы для подтверждения/исключения 
системной формы заболевания [16].

Критерии активности ЮОСД [17] следующие: 
— появление новых очагов (документально под

твержденных врачом) за последние 3 месяца; 
— увеличение объема уже существующего пора

жения (документально подтвержденного врачом) за 
последние 3 месяца; 

— умеренная или выраженная эритема; 
— прогрессирующее поражение глубоких тканей, 

выявленное врачом (по фотографии участка пораже
ния в динамике, при магнитнорезонансной томо
графии или ультразвуковом исследовании); 

— увеличение границ уплотнения пораженного 
участка; 

— прогрессирующая потеря волос на голове, 
включая брови и ресницы, а также в других областях 
(документированная врачом); 

— повышение уровня креатинфосфокиназы при 
отсутствии других изменений; 

— выявление активности заболевания при био
псии кожи.
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Терапия
Представленные в литературе сведения по лече

нию ЮОСД разноречивы, что отчасти отражает мно
гообразие форм болезни с различной распространен
ностью и глубиной поражения тканей. Долгие годы 
лечение ЮОСД проводили только путем местного 
воздействия на кожный процесс, в 60–90е годы 
ХХ в. стали широко применять Дпеницилламин, 
гидроксихлорохин с хорошим эффектом, по дан
ным неконтролируемых исследований. Вместе с тем, 
несмотря на уже имеющиеся сведения о схожести 
гистологических изменений в коже, спектра ауто
антител при ОСД и ССД, практически до сих пор у 
дерматологов и ревматологов встречаются разные 
подходы к лечению ЮОСД. Действительно, суще
ствуют поверхностные, медленно прогрессирующие 
формы ЮОСД, которые не требуют назначения ба
зисной терапии. Однако после первого успешно
го применения метотрексата при склеродермии у 
взрослых в 1998 г. стали накапливаться положитель
ные результаты воздействия препарата на кожный, 
суставномышечный компоненты заболевания, что 
позже было подтверждено в рандомизированном 
двойном слепом плацебоконтролируемом исследо
вании [18–20]. 

Однако на сегодняшний день в мире зарегистри
ровано довольно мало рандомизированных контро
лируемых исследований в плане лечения ЮОСД. 

Современные принципы терапии ЮОСД пред
полагают применение различных групп препаратов, 
в том числе метотрексата, глюкокортикостероидов, 
такролимуса, циклоспорина, иматиниба, микофено
лата мофетила, ретиноидов, проведение ПУВАтера
пии (от англ. PUVA (Psoralen + UltraViolet А — псо
рален + ультрафиолетовые лучи А)), использование 
антагонистов медленных кальциевых каналов (груп
па нифедипина), бозентана и др. [21, 22]. 

Назначение терапии должно основываться на 
определении распространенности, глубины пора
жения, активности и скорости прогрессирования 
заболевания. Ультрафиолетовая терапия дальнего 
длинноволнового диапазона (УФА1, длина волны 
340–400 нм) является одним из эффективных мето
дов местного лечения бляшечной, генерализованной 
и линейной склеродермии при неглубоком пораже
нии кожи и подлежащих тканей. ПУВАтерапия как с 
пероральным, так и с наружным применением фото
сенсибилизатора позволяет значительно улучшить 
состояние кожи в очагах склеродермии. Терапию 
УФА1 и ПУВАтерапию проводят как в виде моно
терапии, так и в комплексе с медикаментозными 
средствами с учетом формы заболевания и эффектив
ности [21–23].

Медикаментозная базисная терапия (БТ) вклю
чает применение глюкокортикостероидов (ГК) и 
цитостатиков. Показанием для назначения препара
тов БТ является активный период ЮОСД с быстрым 
прогрессированием кожного процесса, особенно при 
линейных, генерализованных и глубоких формах, с 
вовлечением мышц, суставов, гемисклеродермией 

туловища и лица, особенно в сочетании с эписиндро
мом и/или увеитом [24–27]. 

По данным литературы, существует три варианта 
лечения очаговой склеродермии базисными препара
тами: 

1) назначение метотрексата в дозе 10–12 мг/м2 в 
неделю в виде монотерапии сроком от 1 до 3 лет;

2) комбинация метотрексата с внутривенным вве
дением метилпреднизолона в ежемесячных пульсах 
в дозе 30 мг/кг/день в течение 3 последовательных 
дней — 3 месяца;

3) назначение перорального метотрексата в дозе 
10–12 мг/м2 в неделю в комбинации с пероральны
ми глюкокортикоидами: 0,5–2,0 мг преднизолона/кг 
массы тела в день в максимальной дозе на 2–8 недель 
с полной отменой через 1–6–12 месяцев. Имеется 
описание назначения ГК в стартовой дозе 2 мг/кг в 
сутки на 2 недели с последующим медленным сниже
нием и отменой к 12му месяцу [28–30]. 

Проводимые в настоящее время в мире исследо
вания по стандартизации БТ ЮОСД, вероятно, по
зволят выявить оптимальный вариант и длительность 
лечения для каждой формы болезни и улучшить про
гноз заболевания.

Для иллюстрации клинических проявлений и со
временных подходов к терапии ювенильной очаго
вой склеродермии приводим несколько клинических 
примеров. 

Работа выполнялась с учетом основных положе
ний и в соответствии с этическими и моральнопра
вовыми нормами устава Украинской ассоциации по 
биоэтике и нормам GCP (1992), GLP (2002), принци
пами Хельсинкской декларации прав человека, Кон
венции Совета Европы по правам человека и биоме
дицине.

Клиничесêиé пример 1
Василиса С., 2006 г.р. Девочка рождена от нор

мально протекавшей беременности, родов в срок. 
Масса тела при рождении — 3000 г. Грудное вскарм
ливание — до 1 года. До 3 лет часто болела ОРВИ. 
Наследственность не отягощена. Первые проявле
ния заболевания в виде небольшого гиперпигмен
тированного пятна по передней поверхности левого 
бедра, в его верхней трети, появились в возрасте 3 
лет (2009 год). Была проконсультирована педиатром 
по месту жительства, изменения на коже расценены 
как проявления аллергии, ребенок был направлен к 
аллергологу, назначена местная терапия. В течение 
последующих 6 месяцев продолжала наблюдаться 
аллергологом, местное лечение эффекта не оказало. 
Изменения на коже левой нижней конечности значи
тельно увеличились. Гиперпигментированное пятно 
стало приобретать линейный вид и распространяться 
вдоль левого бедра с переходом на внутреннюю по
верхность левого коленного сустава, ниже на голень, 
голеностопный сустав и левую стопу. Через год от 
начала заболевания ребенок был проконсультиро
ван кардиоревматологом по месту жительства, вы
ставлен диагноз «очаговая склеродермия». Назначен 
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Дпеницилламин, сосудистая и местная терапия. Од
нако, несмотря на проводимую терапию, отмечалось 
прогрессирование заболевания в виде углубления 
склеродермического очага с вовлечением в процесс 
подкожножировой клетчатки, мышц. Появилась де
формация коленного сустава, укорочение левой ниж
ней конечности. 

Первичное поступление в клинику ГУ «Институт 
охраны здоровья детей и подростков НАМН» было 
осенью 2016 года. На момент поступления девочке 
было 10 лет. При поступлении предъявляла жалобы 
на изменения на коже левой нижней конечности в 
виде обширного, линейной формы, плотного атро
фического очага, начинающегося от паховой области 
по передней поверхности бедра, с переходом на вну
треннюю поверхность, с захватом коленного сустава, 
по внутренней поверхности голени и распространяю
щегося на внутреннюю поверхность голеностопного 
сустава и наружный край стопы. Обращали на себя 
внимание выраженная атрофия левого бедра, дефор
мация коленного сустава, деформация 4го и 5го 
пальцев левой стопы. Левая нижняя конечность была 
укорочена на 3 см. 

Объективно: физическое развитие — рост 148 см, 
вес 28 кг, ИМТ 12,8 кг/м2. Астенический тип тело
сложения, гипермобильность суставов, арахнодак
тилия, крыловидные лопатки, плоскостопие. Кож
ные покровы бледнорозовые. Сыпи нет. Кожа над 
склеродермическим очагом в складку не собиралась, 
плотная на ощупь, блестящая. Видимые слизистые 
обычной окраски, чистые. Периферические лимфо
узлы мелкие, безболезненные. В легких везикуляр
ное дыхание, хрипов нет. Тоны сердца ясные, над 
верхушкой выслушивался короткий систолический 
шум, частота сердечных сокращений — 90 в минуту. 
АД 90/60 мм рт.ст. Живот мягкий, безболезненный 
при пальпации, паренхиматозные органы не уве
личены. В клинических и биохимических анализах 
крови и мочи патологических изменений не обна
ружено. По данным реовазографии голеней и стоп 
выявлен гипертонус артериол, неустойчивый сосу

дистый тонус. При рентгенографии органов грудной 
клетки и спирометрии патологических изменений 
со стороны легких не выявлено. При исследовании 
пищевода с контрастированием барием изменений 
также не установлено. Учитывая характерные изме
нения на коже левой нижней конечности, наличие 
глубоких изменений, затрагивающих подкожножи
ровой слой, мышечный и связочный аппарат левой 
нижней конечности, гемиатрофию левого бедра с 
укорочением конечности, был выставлен диагноз: 
ювенильная очаговая склеродермия. Линейная фор
ма. Хроническое течение. Гемиатрофия с укороче
нием левой нижней конечности (на 3 см). Терапия 
включала сосудистые препараты (амлодипин, эна
лаприл, тивортин в дозе 100 мг/сут в/в капельно 
№ 10), физиотерапию (массаж и ультрафонофорез с 
карипаином на область поражения), также рекомен
довано продолжить прием Дпеницилламина в дозе 
500 мг/сут. 

Повторное обращение в клинику Института 
охраны здоровья детей и подростков состоялось в 
августе 2018 года. Обращала на себя внимание про
грессирующая мышечная атрофия левой нижней 
конечности, ее дальнейшее укорочение (на 4 см). 
Укорочение и атрофия левой стопы, контрактуры 
4го и 5го пальцев левой стопы. Склеродерми
ческий очаг на левой нижней конечности блед
ный, кожа над ним блестящая, более эластичная, 
собирается в складку. Лабораторные показатели 
в пределах нормы, однако выявлено наличие по
вышенного уровня суммарных антинуклеарных 
антител до 1,50 Ед (норма — до 0,9 Ед). Функция 
почек не изменена. Рентгенография легких и тонус 
пищевода в пределах нормы. Однако при исследо
вании функции внешнего дыхания была выявлена 
рестриктивная дыхательная недостаточность 1й 
степени. Выявленные изменения были расценены 
как прогрессирование патологического процесса, 
было принято решение отменить Дпеницилламин 
и назначить ребенку базисную терапию метотрекса
том из расчета 10 мг/м2 в комбинации с внутривен

Рисунок 1. Гемиатрофия левого бедра  
с укорочением конечности

Рисунок 2. Укорочение и атрофия левой стопы, 
контрактуры 4-го и 5-го пальцев левой стопы
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ным введением метилпреднизолона в ежемесячных 
пульсах в дозе 30 мг/кг/сут в течение 3 последова
тельных дней — 3 месяца. 

Клиничесêиé пример 2
Дарья Л., 2009 г.р. Родилась от нормально протекав

шей беременности и родов. Часто болела респиратор
ными заболеваниями. Наследственность не отягоще
на. Болеет с 2014 года, когда на коже переднебоковой 
поверхности грудной клетки справа был выявлен очаг 
цвета слоновой кости. Наблюдалась дерматологом по 
месту жительства, который поставил диагноз «очаго
вая склеродермия». Получала местное лечение в виде 
мазевых аппликаций и массажа. Несмотря на прово
димую терапию, изменения на коже прогрессирова
ли, размеры очага увеличились, он стал плотным на 
ощупь, гиперпигментированным. В связи с этим в 2016 
году ребенок был направлен на консультацию к карди
оревматологу в ГУ «Институт охраны здоровья детей и 
подростков НАМН». 

Впервые в клинику института девочка поступи
ла осенью 2016 года. При поступлении предъявляла 
жалобы на изменения на коже переднебоковой по
верхности грудной клетки справа в виде обширного 
участка атрофии белесого цвета 3 × 6 см с ободом ги
перпигментации вокруг него до 10 см в диаметре. 

Объективно: физическое развитие — рост 128 см, 
вес 24 кг, ИМТ 14,6 кг/м2. Обращали на себя внима
ние сухость кожных покровов, избыточное оволосе
ние на спине, верхних и нижних конечностях. Кож
ные покровы чистые, сыпи нет. Склеродермический 
очаг обширный, плотный на ощупь, центр очага бле
стящий, кожа над ним в складку не собирается. Види
мые слизистые чистые, зев спокоен. Периферические 
лимфоузлы мелкие, безболезненные. В легких вези
кулярное дыхание. Хрипов нет. Тоны сердца ясные, 
ритм правильный, ЧСС — 92 в 1 мин. Живот мягкий, 
паренхиматозные органы не увеличены. В клиниче
ских и биохимических анализах изменений не было. 
Функция почек в пределах нормы. Рентген легких и 
параметры спирометрии были не изменены. Иссле
дование пищевода с контрастной массой выявило его 

расширение в нижней трети со снижением эластич
ности стенок в этом отделе. Учитывая изменения на 
коже, ребенку был выставлен диагноз: ювенильная 
очаговая склеродермия. Бляшечная форма. Были на
значены сосудистая терапия (амлодипин, эналаприл) 
и местное физиотерапевтическое лечение. 

Следующее поступление в клинику институ
та состоялось в апреле 2018 года в связи с обостре
нием заболевания. Предъявлялись жалобы на рас
пространение склеродермического процесса в виде 
появления множественных мелких участков гипер
пигментации по всей поверхности правой нижней 
конечности, а также в области ахиллова сухожилия. 
Указанные изменения появились в течение послед
них 3 месяцев без видимой причины. При лабора
торном обследовании обращала на себя внимание 
эозинофилия (до 12 %) в клиническом анализе кро
ви. При проведении специфических иммунологиче
ских исследований был выявлен повышенный уро
вень суммарных антинуклеарных антител до 2,34 Ед 
(норма — до 0,9 Ед). Указанные изменения были рас
ценены как признаки активности патологического 
процесса, и ребенку была назначена базисная тера
пия, включающая прием метотрексата в дозе 10 мг/м2  
в сочетании с минипульстерапией метилпреднизо
лоном из расчета 30 мг/кг/сут в/в капельно в течение 
3 последовательных дней — 3 месяца. 

При контрольном обследовании через 1 месяц 
уровень эозинофилов снизился до нормальных цифр 
(5 %), уровень суммарных антинуклеарных антител 
также находился в пределах нормы (0,6 Ед). Девочка 
получила полный курс метилпреднизолона, в настоя
щее время получает базисную терапию метотрексатом. 

Выводы
Таким образом, приведенные клинические при

меры свидетельствуют, с одной стороны, о длитель
ном процессе диагностики, а с другой — о новом 
подходе к терапии на начальных этапах развития за
болевания. 

Конфликт интересов. Авторы заявляют об отсут
ствии конфликта интересов при подготовке данной 
статьи.
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Ювенільна вогнищева сêлеродермія: êлініêа, діагностиêа, сучасні підходи до терапії  
(огляд літератури та власні спостереження)

Резюме. Серед ревматичних захворювань у дітей особли
ве місце належить ювенільній вогнищевій склеродермії, що 
виділена як окрема форма в структурі склеродермічних за
хворювань і характеризується початком хвороби у віці до 16 
років, ураженням шкіри, нерідко за типом вогнищ або ліній
них форм (геміформа), схильністю до утворення контрактур і 
розвитком аномалій кінцівок. Ця форма захворювання харак
теризується ураженням переважно шкіри з залученням при
леглих м’язів. Причина виникнення вогнищевої склеродер
мії невідома. В основі розвитку захворювання виділяють три 
основні складові: пошкодження судинного русла, активацію 
імунної системи з порушенням її регуляції та вивільненням 
цитокінів, а також змінений синтез колагену з проліферацією 
фібробластів і подальшим розвитком фіброзу. Виділено кілька 
форм ювенільної вогнищевої склеродермії, що розрізняють
ся за клінічними проявами та глибиною ураження прилеглих 
тканин, а серед шкірних проявів виділяють п’ять підтипів: 
бляшечну, генералізовану, лінійну, пансклеротичну та зміша

ну форму. Постановка діагнозу ґрунтується на аналізі даних 
анамнезу і характерної клінічної картини захворювання. Спе
цифічних лабораторних тестів, що дозволяють підтвердити 
захворювання, не розроблено. Сучасні принципи терапії юве
нільної вогнищевої склеродермії припускають застосування 
різних груп препаратів, в тому числі метотрексату, глюкокор
тикостероїдів, такролімусу, циклоспорину, іматинібу, мікофе
нолату мофетилу, ретиноїдів, проведення ПУВАтерапії (від 
англ. PUVA (Psoralen + UltraViolet А — псорален + ультра
фіолетові промені А)), використання антагоністів повільних 
кальцієвих каналів (група ніфедипіну), бозентану. Проведені 
на сьогодні у світі дослідження по стандартизації базисної те
рапії ювенільної вогнищевої склеродермії, ймовірно, дозво
лять виявити оптимальний варіант і тривалість лікування для 
кожної форми хвороби та поліпшити прогноз захворювання. 
Також надані результати власних клінічних спостережень.
Ключові слова: огляд; ревматичні захворювання; ювеніль
на вогнищева склеродермія; діти
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Juvenile localized scleroderma: clinical picture, diagnosis, therapeutic update  
(literature review and own observations)

Abstract. Among rheumatic diseases in children, a special place 
belongs to juvenile localized scleroderma, which is highlighted as a 
separate form in the structure of scleroderma diseases and is char
acterized by: the onset of the disease up to 16 years, skin lesions, 
often focal or linear (hemiforma), a tendency to form contractures 
and the development of limbs abnormalities. This form of the dis
ease is characterized by damage to the skin mainly involving the 
surrounding muscles. The cause of juvenile localized scleroderma 
is unclear. Three main components underlie the development of 
the disease: damage to the vascular bed, activation of the immune 
system with a violation of its regulation and release of cytokines, 
as well as altered collagen synthesis with proliferation of fibro
blasts and the subsequent development of fibrosis. Several forms 
of juvenile localized scleroderma have been identified, differing 
in clinical manifestations and depth of lesion of subjacent tissues, 
and among the skin manifestations, five subtypes are distinguished: 

plaque, generalized, linear, pansclerotic, and mixed. Diagnosis is 
based on an analysis of the history and typical clinical picture of 
the disease. Specific laboratory tests to confirm the disease has not 
been developed. Modern treatment principles for juvenile localized 
scleroderma involve the use of different groups of drugs, including 
methotrexate, corticosteroids, tacrolimus, cyclosporine, imatini
bum, mycophenolate mofetil, retinoids, PUVA therapy (Psoralen 
+ UltraViolet A), use of slow calcium channel antagonists (nife
dipinum group), bosentan. The studies currently being conducted 
in the world on the standardization of basic therapy of juvenile 
localized scleroderma are likely to reveal the optimal variant and 
duration of treatment for each form of the disease and improve the 
prognosis of the disease. The article also presents the results of own 
clinical observations.
Keywords: review; rheumatic diseases; juvenile localized sclero
derma; children


