
45ДЕРМАТОЛОГІЯ ТА ВЕНЕРОЛОГІЯ —№ 2 (64) — 2014

УДК  616 – 00277-07/08 (07)

ЮВЕНИЛЬНАЯ СКЛЕРОДЕРМИЯ – 
МНОГОЛИКОСТЬ КОЖНЫХ 
ПРОЯВЛЕНИЙ

Л.П.Киселева, В.М. Савво, Е.Н.Зайцева 
Харьковская медицинская академия последипломного образования

Резюме. Авторами представлен собственный опыт наблюдения больных ювениль-
ной склеродермией детей. Проведен сравнительный анализ частоты встречаемости 
отдельных форм заболевания, клинических проявлений бляшечной, линейной, келлоид-
ной, гемиформы ограниченной склеродермии, акросклеротического варианта систем-
ной склеродермии с оценкой локализации, распространенности патологического 
процесса, глубины поражения, вовлечения суставов, мышц, костей, патоморфоза 
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ВВЕДЕНИЕ

Ювенильная склеродермия – прогресси-
рующий генерализованный или локальный 
фиброз кожи, подкожной клетчатки, опорно-
двигательного аппарата и внутренних орга-
нов, развивающийся у детей в возрасте до 16 
лет. Хроническое полисистемное заболева-
ние из группы аутоиммунных ревматических 
болезней, в структуре данной патологии 
занимает второе место после ювенильного 
идиопатического артрита. Различают огра-
ниченную и системную формы ювенильной 
склеродермии (ЮСД). Болезнь впервые опи-
сана в 1643 году Zacutus Lusitanus и долгое 
время, почти до середины ХХ столетия рас-
сматривалась узко, как патология кожи. В 
1942 году Klemperer P., Pollock A.D. и Baehr 
G. выявили аналогию изменений в коллаге-
новых волокнах при системной красной вол-
чанке и склеродермии, объединив их в одну 
группу, сформулировали концепцию колла-
геновых болезней. Понимание склеродермии 
стало более объемным, включающим в себя 
системную дезорганизацию соединительной 
ткани. В 1945 году Goetz ввел в клиническую 
практику термин – системный прогресси-
рующий склероз [1,2,3]. Заболевают ЮСД 

чаще всего дети дошкольного и младшего 
школьного возраста, больше девочки, чем 
мальчики. 

Согласно теории клеточного микрохиме-
ризма развитие болезни рассматривается как 
реакция трансплантат против хозяина. В ини-
циации патологического процесса возможную 
роль играют вирусы (ретровирусы, герпесви-
русы), способные выстраивать структурную 
последовательность собственных рецепто-
ров аналогичную таковой рецепторам клеток 
хозяина – макроорганизма (молекулярная 
мимикрия) [2,4,6,12]. Ассоциация ЮСД с 
определенными антигенами системы гисто-
совместимости, алелями HLA  – ІІ класса, 
отличающимися в разных популяциях, в 
часности HLA – D R 3, HLA– D R 5 у евро-
пейцев и белых аммериканцев, HLA – D R 
2 у японцев свидетельствует о наследствен-
ной предрасположенности к заболеванию 
[1,6,8,12]. Большинством исследователей 
признается единство патогенеза ювенильной 
ограниченной и системной склеродермии. По 
механизму развития это иммунное воспале-
ние, обусловленное чрезмерной активацией 
макрофагов, гиперпродукцией медиаторов 
воспаления, фиброгенных цитокинов, акти-
вирующихся каскадно ферментов, кининов. 
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Иммунные нарушения, выработка специфич-
ных для ЮСД антицентромерных (АЦА) и 
антитопоизомерных антител (АТА), анти-
нуклеарных антител и антител к коллагену, 
запуская патологический процесс иниции-
руют перемоделирование соединительной 
ткани, нарушение метаболизма коллагена  І 
– ІII типа, фиброзообразование, гиперфунк-
цию фибробластов, дефектность мембранной 
рецепции, увеличение концентрации компо-
нентов межклеточного матрикса. Избыточ-
ное кoличество синтезированного коллагена 
депонируется в коже и подлежащих тканях, 
в строме внутренних органов, обуславливая 
развитие клинических проявлений болезни, 
склерозирование тканей. Начинается скле-
родермия, как правило, с ангиита. Воспали-
тельные изменения и спазм мелких артериол, 
капилляров приводят к фиброзу интимы сосу-
дов, утолщению стенок и сужению просвета, 
вплоть до полной их окклюзии, микротром-
бозу и, как следствие ишемическим измене-
ниям. Любые вазоконстрикторные стимулы 
(холод, эмоции …), активация ренин-ангио-
тензиновой системы почек вызывают даль-
нейшее сужение сосудов, развитие порочного 
круга вазоконстрикции.. Поражение микро-
циркуляторного русла носит генерализо-
ванный характер по типу облитерирующего 
эндартериолита. Склеродермический очаг 
проходит стадии эритемы и отека, индурации, 
фиброза и атрофии. В Международной клас-
сификации болезней Х – пересмотра юве-
нильная системная склеродермия относится 
к системным заболеваниям соединительной 
ткани, ювенильная ограниченная – к другим 
локализованным изменениям соединитель-
ной ткани и, к сожалению, выпадает из поля 
зрения врача-интерниста. Хотя в детской 
практике, равно как и у взрослых чаще диа-
гностируется ограниченная склеродермия. 
Согласно предварительным классификацион-
ным критериям, принятым Международной 
согласительной конференцией ревматологов 
в 2004 году в городе Падуя ограниченная 
склеродермия подразделяется на 5 групп: 

1.	 Бляшечная склеродермия – поверх-
ностная форма, глубокая форма;

2.	 Линейная склеродермия – линейная 
склеродермия туловища и конечностей (поло-
совидная), линейная склеродермия головы;

3.	 Распространенная бляшечная склеро-
дермия;

4.	Пансклеротическая форма склеро-
дермии;

5.	 Смешанная форма ограниченной 
склеродермии.

В классификацию не вошли узловатая, 
келлоидная, эритематозно-инфильтративная 
и атипичные формы болезни. Столь выражен-
ная многоликость клинических проявлений 
ЮСД еще раз подтверждает мультифактори-
альный генез заболевания, возможную роль 
малых генных мутаций в развитии патоло-
гии и затрудняет диагностику. Сталкиваясь в 
клинической практике с такой симптомати-
кой мало информированный врач часто ока-
зывается в сложной ситуации.

МАТЕРИАЛЫ И МЕТОДЫ

В настоящей статье нами представлен 
собственный опыт наблюдения больных 
ЮСД детей. С целью изучения особенностей 
современного течения болезни, патомор-
фоза заболевания на фоне терапии проведен 
ретроспективный анализ историй болезни 
пациентов, находившихся на стационарном 
лечении в кардиоревматологическом отделе-
нии на протяжении последних 7 лет, а также 
амбулаторных карт детей получающих/ про-
должающих получать терапию в условиях 
поликлиники. Оценивались: частота встреча-
емости отдельных форм ЮСД в зависимости 
от пола и возраста, локализация очагов, глу-
бина поражения, распространенность про-
цесса, площадь поражения, стадия кожного 
патологического процесса, а также вазоспа-
стический синдром, вовлечение в патологи-
ческий процесс суставов, поражение мышц 
и костей, висцериты, наличие антител к Scl 
70 протеину, антинуклеарных антител, рев-
матоидного фактора, патоморфоз заболева-
ния на фоне терапии и без таковой. 

В исследование вошли 16 детей, заболев-
ших ЮСД в возрасте 10 месяцев – 12 лет, 3 
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системной формой заболевания и 13 – огра-
ниченной склеродермией. Средний возраст 
больных к началу заболевания составил 6 лет 
2 месяца. Соотношение мальчиков и дево-
чек равнялось 1:1,3. Диагностика системной 
склеродермии проводилась согласно крите-
риям ACR(2004 г.) и критериям Н.Г. Гусевой 
(1997 г.), ограниченной склеродермии – кли-
нически, в сложных ситуациях совместно с 
дерматологом. 

В общей группе наблюдаемых детей 
больше половины (62,5 %) заболели ЮСД 
в 4-6 лет, из них 7 из 10 были девочки. Пик 
заболеваемости у мальчиков в равной степени 
приходился на возраст 4-6 лет и старше 10 
лет (42,8 % и 42,8 % соответственно). Прок-
симальная форма системной склеродермии 
имела место у одного ребенка, заболевшего в 
10 мес, лимитированная у двух. В подгруппе 
детей с ЮОСД бляшечная форма диагно-
стирована у 4, линейная полосовидная - у 5, 
линейная склеродермия головы - у 2, кело-
идная и гемиформа у 1 в каждой подгруппе. 
Минимальный промежуток времени от начала 
заболевания до установления диагноза соста-
вил 2 месяца, максимальный – более 2,5 лет. 
Ошибочные диагнозы: атопический дерматит, 
кольцевидная гранулема, узловатый ангиит 
были выставлены у четверых больных.

РЕЗУЛЬТАТЫ ИССЛЕДОВАНИЯ  
И ИХ ОБСУЖДЕНИЕ

Клинические проявления ЮСД, пораже-
ние кожи и подкожной клетчатки.

В стадии начальных проявлений наибо-
лее трудна диагностика бляшечной формы 
ограниченной склеродермии. У ребенка на 
туловище, конечностях, ягодицах появляются 
локальные нарушения кожного рисунка, эри-
тема с умеренным отеком кожи (обуслов-
ленные сосудистым стазом) или гипер-/
депигментация. По форме это бляшка, центр 
ее через несколько месяцев начинает блед-
неть, сама бляшка уплотняется, становится 
блестящей и сухой из-за нарушения пото- и 
салоотведения, не собираются в складку, 
как стеариновое пятно с сиреневато-розо-

вым венчиком роста по периферии.(1,2,4) 
В наблюдаемой нами группе детей у 2-х на 
фоне повышенной инсоляции на туловище 
ниже угла лопатки и в поясничной обла-
сти, у одной девочки в подреберье появи-
лись слегка возвышающиеся розовато-синие 
очаги с фиолетовым оттенком округлой и 
вытянутой овальной формы с неровными 
краями от 2 см до 3 см в поперечнике, без-
болезненные при пальпации, плотноватые 
на ощупь, более интенсивно окрашенные, 
часть с пигментацией в центре и красноватые 
по краям. Внешне очаги напоминали экхи-
мозы. Отсутствовали зуд, локальная гипер-
термия, следы укуса насекомых. У мальчика 
12 лет с поверхностной формой бляшеч-
ной ОСД почти одновременно появились 4 
очага гиперпигментации, небольшие тем-
ноокрашенные пятна с лиловым оттенком 
без признаков уплотнении и инфильтрации, 
размером от пятикопеечной монеты до 3 см 
в диаметре. Очаги располагались в двух ана-
томических сайтах – над лопаткой, в пояс-
ничной области и на плече. Эритматозные 
очаги (розовато-синие пятна) стойко сохра-
нялись, постепенно увеличиваясь в размерах, 
становились более плотными, спаянными 
с подлежащей тканью, при этом не при-
чиняли какого-либо беспокойства ребенку. 
В центре очагов в динамике образовалась 
плотная, гладкая, блестящая, цвета слоновой 
кости бляшка, несколько выступающая над 
уровнем окружающей кожи. По периферии 
бляшки сохранялась фиолетового цвета зона 
в форме кольца (сосудистый венчик), посте-
пенно переходящая в нормальную кожу, сви-
детельствуя о прогрессировании процесса. 
Такой же сосудистый венчик окружал корич-
неватые пятна у больного с очагами гипер-
пигментации. Кожа в центре данных очагов 
постепенно атрофировалась, стала тонкой, 
блестящей как пергамент, образовав выемку. 
У всех детей сохранялись нормальные пока-
затели периферической гемограммы, острой 
фазы воспаления. Исследования крови на 
наличие антинуклеарных антител, рев-
матоидного фактора дало отрицательный 
результат. В клинике доминировал кожный 
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синдром, отсутствовали артралгии, мышеч-
ная слабость, гипотрофия мускулатуры, вазо-
спастический синдром. Активность процесса 
была наиболее выраженной в первые 2 года 
болезни, что проявилось как увеличением в 
размерах ранее образовавшихся очагов, так и 
появлением новых, в том числе в других ана-
томических сайтах. С угасанием степени вос-
палительной активности кожного процесса 
исчез сосудистый венчик, уменьшилась плот-
ность кожи. У части детей развилась вторич-
ная атрофия. Проводимой терапией удалось 
добиться уменьшения степени фибрози-
рования и дальнейшего распространения 
процесса. Полное рассасывание отдельных 
очагов было достигнуто только при рано нача-
той терапии в первые три месяца болезни.

У 3 детей с линейной формой ЮОСД 
поражение кожи отличалось появлением зон 
депигментации в виде сплошных или преры-
вистых, чередующихся с нормальной кожей 
плотных полос разной ширины и протяжен-
ности на верхних и нижних конечностях по 
ходу сосудисто-нервного пучка, слегка воз-
вышающихся над поверхностью. Начальным 
признаком развития линейной формы ЮОСД 
помимо ангиита считается ишемический 
периневрит и периваскулярная демиелиниза-
ция, как следствие поражения симпатических 
волокон периферической нервной системы 
[1,2,11]. Полосовидные участки уплотнения 
кожи располагались – у мальчика 6 лет по 
наружно-боковой поверхности плеча от места 
вакцинации БЦЖ до локтевого отростка, у 
девочки 5 лет и подростка 13 лет – на бедре, 
начинаясь выше паховой складки от гребешка 
подвздошной кости, постепенно спускаясь 
вниз вдоль всего бедра по его переднеме-
диальной поверхности. Поражение было 
односторонним в пределах одного анатоми-
ческого сайта у каждого ребенка. Следует 
отметить, что у больного с линейным очагом 
на плече был выражен сосудистый рисунок 
на груди и на нижних конечностях, усили-
вающийся на холоде (при снижении темпе-
ратуры), развились трофические нарушения 
– стали выпадать ресницы, появилась зона 
облысения округлой формы на затылке до 3 

см в диаметре. В течении последующих двух 
лет наросла гипотрофия мускулатуры плеча, 
сформировалась сгибательная контрактура 
в локтевом суставе. Отек, индурация в зоне 
поражения сменились атрофией кожи, под-
кожной клетчатки и частично мышцы с 
минус тканью вдоль всего линейного тяжа. 
Рентгенологически через 3 года от начала 
болезни выявлен остеопенический синдром в 
плечевой кости. Аналогичная динамика кож-
ного процесса имела место и у детей с лока-
лизацией очага на бедре с меньшей степенью 
выраженности фиброзирования, гипотро-
фии мускулатуры, отсутствовал суставной 
синдром. Фиброзно-склеротические изме-
нения периартикулярных тканей привели 
к деформации мелких суставов кистей рук 
(проксимальных межфаланговых и пястно-
фаланговых), развитию сгибательных кон-
трактур, в том числе в локтевом суставе у 
больной с полосовидным очагом поражения 
на предплечье и тыльной поверхности кисти 
рук. Кожа над пястно-фаланговыми и межфа-
ланговыми суставами частично атрофирова-
лась, оставаясь местами гиперемированной 
с синеватым оттенком. Наличие кальцинатов 
в мышечной ткани, подкожной клетчатки не 
выявлено ни у одного из данных детей.

Нами наблюдалась девочка с первичным 
очагом поражения над голеностопным суста-
вом в области наружной лодыжки с переходом 
на тыльную поверхность стопы в виде вытя-
нутой формы уплотнения розовато-синего 
цвета, неравномерно окрашенного, местами 
блестящего с четкими краями, охватываю-
щего всю лодыжку, расцененное вначале как 
проявление кольцевидной гранулемы. Излю-
бленная локализация высыпаний при коль-
цевидной гранулеме – тыльная поверхность 
кистей и стоп, голеностопный и коленный 
суставы. Кольцевидная гранулема проявля-
ется клинически мономорфной сыпью, состо-
ящей из отдельных узелковых элементов 
плотноватой консистенции, полушаровидной 
формы и напоминает внешне сосудистый 
венчик при бляшечной форме склеродермии. 
Генез заболевания вирусно-бактериальный.
[3,6,7,10]. В нашем наблюдении проводимая 
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противовоспалительная и антибактериаль-
ная терапия оказались не эффективными, 
патологический процесс постепенно рас-
пространился вверх в виде слегка возвыша-
ющегося уплотнения по наружно-боковой 
поверхности голени до уровня верхней трети 
той же окраски, что и на лодыжке. Диагноз 
был пересмотрен в пользу линейной формы 
ЮОСД. Особенностью случая явилось выяв-
ленная у больной стойкая тромбоцитопения 
(тромбоциты 50-80 тыс. в крови). Исключен 
синдром Вискотта-Олдриджа (первичное 
иммунодефицитное состояние с малыми 
тромбоцитами в крови).

Иная симптоматика имела место у двух 
мальчиков дошкольного возраста с линей-
ной формой ЮОСД головы. Полосовидные 
участки уплотнения кожи розовато-синего 
цвета локализовались у обоих детей на воло-
систой части головы, начинаясь у макушки и 
спускаясь вниз посредине лба до уровня бро-
вей у одного и по спинке носа до его кончика 
у другого. Отсутствовали нарушения пигмен-
тации. Гиперемия, отек, сопровождающиеся 
умеренным зудом были расценены дермато-
логом как проявления атопического дерма-
тита, отсрочив начало терапии. У обоих детей 
быстро развилась липодистрофия – атрофия 
кожи, подкожной клетчатки, разделив лоб как 
бы на две части, у одного - костная деформа-
ция лицевого черепа с западением и истон-
чением лобной кости.. Из под истонченной 
кожи четко просвечивал сосудистый рисунок. 
Обоих мальчиков беспокоили носовые кро-
вотечения. У больного с меньшей степенью 
поражения кожи волосистой части головы 
и лба через 2,5 года от начала болезни раз-
вилась гемиатрофия лица с утратой ткани на 
пораженной половине, включая кожу, под-
кожную клетчатку, мышцу и частично кость 
от верхней скуловой дуги до подбородка 
справа по ходу верхней ветви тройничного 
нерва – синдром Парри-Ромберга. Эластич-
ность кожи, функция глазодвигательных и 
жевательных мышц оставались сохранными. 
У всех детей с линейной формой ОСД перио-
дически определялись антинуклеарные анти-
тела в крови, у 2 антитела к Scl 70 протеину.

К факторам риска развития келлоидной 
формы ОСД относятся пубертатный воз-
раст, локализация очагов в области грудной 
клетки, мочки уха, дельтовидной мышцы, 
гиперпигментация кожи. Данная форма ОСД 
представляет собой опухолевидное разрас-
тание соединительной ткани по типу дер-
матофиброза. Морфологической основой 
келлоида является незрелая соединительная 
ткань, состоящая из удлиненных извитых 
пучков коллагена и малого количества эла-
стических волокон. Даша К., 7 лет посту-
пила в клинику с жалобами на уплотнение 
синеватого цвета на левой голени и стопе. 
Летом на фоне повышенной инсоляции поя-
вились множественные очаги гиперпигмен-
тации – коричневатые пятна на левом бедре 
и голени, как неровный загар. Через 3 мес. 
кожа на стопе стала плотной, отечной, приоб-
рела восковидный оттенок. В последующие 
месяцы отек, индурация распространи-
лись вверх по наружной лодыжке, боковой 
поверхности голени. Появились жалобы на 
мышечную слабость, утомляемость при дли-
тельной ходьбе. При осмотре обращало на 
себя внимание уменьшение в объеме левой 
голени. По тыльной поверхности стопы 
тянулся плотный тяж восковидной формы, 
как рубец после ожога, начинающийся от 
большого пальца и переходящий на наруж-
ную лодыжку и далее боковую поверхность 
голени до уровня ее средней трети. От средней 
трети голени до середины бедра пальпаторно 
определялось уплотнение синевато-розового 
цвета с коричневатыми пятнами гиперпиг-
ментации вокруг. Ширина плотного тяжа – 
келлоидного рубца варьировала от 2 см до 
4 см. Других очагов, в том числе гиперпиг-
ментации, на теле не выявлено, отсутство-
вали зуд, болезненность. В крови больной 
стойко сохранялись специфичные для СД 
антитела к Scl 70 протеину, антинуклеарные 
антитела. Патологический процесс в коже, 
подкожной клетчатке, углубившись перешел 
на мышечную ткань с развитием фиброзиро-
вания, завершившись гипотрофией муску-
латуры голени и бедра, склерозированием 
связочного аппарата с ограничением функ-
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ции голеностопного сустава, нарушением 
роста конечности (укорочением левой ноги), 
истончением малоберцовой и большеберцо-
вой костей. Склерозирование тканей было 
приостановлено проведением комплексной 
антифиброзной и иммуносупресивной тера-
пии в сочетании с глюкокортикоидами в 
течении 6 лет (Д-пенициламин, метотрексат, 
преднизолон). Общая длительность заболе-
вания 13 лет, у больной сохраняется келло-
идный тяж на стопе и наружной лодыжке, 
остается несколько ограниченной функция 
голеностопного сустава, полностью рас-
сосался плотный тяж на голени и бедре. 
Периодически появляются очаги гиперпиг-
ментации – коричневатые пятна больше на 
бедре по передней поверхности.

До настоящего времени остается спорным 
вопрос об отношении гемиформы склеро-
дермии, характеризующийся односторонним 
поражением туловища и конечностей, разви-
тием выраженных трофических нарушений 
к системной или ограниченной форме забо-
левания. В исследуемой нами группе детей 
данная форма заболевания наблюдалась у 1 
ребенка с началом болезни в 4 года с наруше-
ния пигментации (слегка возвышающиеся 
коричневатые пятна, местами сливающи-
еся очаги гиперпигментации неправильной 
удлиненной формы) на боковой поверхности 
туловища слева, наружно-боковой поверх-
ности бедра, распространившегося вниз на 
голень и вверх на плечо, предплечье, напо-
миная витилиго, сопровождающееся отеком 
кожи, подкожной клетчатки с последующей 
индурацией, включая мышечную ткань, 
сменившихся фиброзированием и, как след-
ствие, уменьшением в объеме левого плеча 
и бедра. Отсутствовали зуд, болезненность. 
Развился остеопенический синдром с истон-
чением плечевой, лучевой, локтевой и 
бедренной костей. При этом в крови отсут-
ствовали антитела к Scl 70 протеину, антину-
клеарные антитела. Поражение внутренних 
органов, кальцинаты в мышечной ткани не 
определялись. Поражение кожи завершилось 
атрофией, истончением, кожа стала тонкой 
как пергамент, блестящей в очагах пораже-
ния на плече и боковой поверхности туло-

вища. Общая длительность заболевания 16 
лет (длительность наблюдения – 8 лет).

Из трех наблюдаемых нами детей с ЮССД 
особого внимания заслуживают двое с акро-
склеротическим вариантом лимитированной 
формы, встречающимся у детей значительно 
реже, чем у взрослых. Данная форма харак-
теризуется поражением дистальных отделов 
конечностей, развитием склеродактилии, 
формированием контрактур, выраженным 
вазоспастическим синдромом, нарушением 
трофики, образованием кальцинатов в мяг-
ких тканях.(1,6,8) У госпитализированных в 
кардиревматологический стационар девочки 
6 лет и подростка 13 лет стойко сохранялся 
вазоспастический синдром – отечность, 
синюшность, похолодание больше кистей, 
в меньшей степени стоп, усиливающиеся в 
зимнее время. Пальцы рук приобрели форму 
сосисок, как при дактилите. К третьему 
году болезни у обоих развились трофиче-
ские нарушения в виде частичного истон-
чения кожи над мелкими суставами кистей 
рук, остеолизиса, у подростка наблюдались 
очаги некроза на подушечках пальцев рук 
(дважды оперирован). Локальный патологи-
ческий процесс завершился формированием 
контрактур больше в кистях, чем в стопах 
(синдром когтистой лапы), склеродактилией, 
истончением трубчатых костей, нарушением 
функции лучезапястных и голеностопных 
суставов. У подростка в динамике наблю-
дения (3 год болезни) выявлено фиброзиро-
вание ткани легких (данные компьютерной 
томографии). Исключен туберкулез. В крови 
у обоих детей определялись антинуклеарные 
антитела и антитела к Scl 70 протеину. Оба 
пациента получают антифиброзную терапию 
в сочетании с противоспалительной глюко-
кортикостероидной.

ВЫВОДЫ

Представленные данные еще раз под-
тверждают сохраняющуюся многоликость, 
поражения кожи у больных ювенильной скле-
родермией детей – от образования поверх-
ностных бляшек до глубоких келлоидных 
рубцов, развития склеродактилии при частом 
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сходстве начальных проявлений заболева-
ния – нарушение пигментации, появление 
эритематозных очагов, сопровождающе-
еся отеком кожи, подкожной клетчатки при 
отсутствии зуда, болезненности, локальной 
гипертермии. Прогностически более небла-
гоприятна линейная форма ЮОСД (высокий 

риск развития остеопенического синдрома, 
укорочения конечностей, симптома Парри-
Ромберга). Учитывая возможность развития 
склеродермии со стойкого вазоспастиче-
ского синдрома всем детям с данной симпто-
матикой необходимо исследование крови на 
Scl 70 протеин, антинуклеарные антитела.
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ЮВЕНІЛЬНА 
СКЛЕРОДЕРМІЯ – 
УРАЖЕННЯ ШКІРИ

Кисельова Л.П.,  
Савво В.М.,  
Зайцева Е.Н.

Харківська медична академія 
післядипломної освіти

Резюме. Співавторами надано власний 
досвід спостереження дітей хворих на 
ювенільну склеродермію. Проведено 
порівняльний аналіз частоти розвитку 
окремих форм захворювання, клінічних 
прояв бляшечної, лінійної, келоїдної, 
геміформи, обмеженої склеродермії, 
акросклеротичного варіанту систем-
ної склеродермії, оцінкою локалізації 
розповсюдженості, стадії патологіч-
ного процесу, ураження суглобів, м’яз, 
кісток, патоморфозу захворювання на 
фоні терапії. Виділені найбільш чут-
ливі ранні ознаки хвороби.

Ключові слова: ювенільна склеродермія, 
порушення пігментації, еритема, індурація.

JUVENILE SCLERODERMA – 
CLINICAL FEATURES OF 
SCKIN LESION

Kyselyova L.P.,  
Savvo V.M.,  
Zayceva E.N.
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of Postgraduate Education

Abstract. The result of clinical investi-
gation of 16 children with juvenile scle-
roderma are presented in the article. 
Others have analyzed frequency, clinical 
features of circumscribed, linear, kel-
loid, gemyform localized scleroderma, 
acrosclerosis, involvement joints, mus-
cles, bones, current and future treatment 
options using classification criteria for 
disease.

Keywords: juvenile scleroderma, pigmenta-
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