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Локализованная склеродермия есть клинический вариант ювенильной склеродермии — третьего по частоте рев-
матического заболевания детского возраста. В статье обобщены знания о классификации, диагностике и диффе-
ренциальной диагностике ювенильной локализованной склеродермии. Освещены последние международные реко-
мендации по локализованной склеродермии у детей — Европейский консенсус детских ревматологов, немецкие 
и японские национальные рекомендации.
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АКТУАЛЬНОСТЬ 
Ювенильная склеродермия включает в себя систем-

ную и локализованную формы и является третьим 
по частоте хроническим ревматическим заболевани-
ем в педиатрической популяции после ювенильного 
идиопатического артрита и системной красной вол-
чанки [1–3]. Ювенильная локализованная склеродер-
мия — группа заболеваний, проявления которых, как 
правило, ограничиваются поражением кожи, подкож-
ной клетчатки, редко — костных структур, преимуще-
ственно без органного вовлечения [4].

Как правило, ювенильная локализованная склеро-
дермия длительное время остается нераспознанной: 
от первых проявлений заболевания до постановки диаг-
ноза проходит в среднем 11–13 мес, а в 20% слу-
чаев — более 2 лет [3, 5, 6]. В 70% случаев при пер-

вичном обращении выставляется ошибочный диагноз, 
в 44% случаев — атопический дерматит [4]. В совокуп-
ности с тем, что заболевание носит медленно прогресси-
рующий характер, эти факторы могут привести к значи-
тельной задержке в постановке диагноза, что, вероятно, 
влияет на исход заболевания [7]. Окно терапевтических 
возможностей, в течение которого предпринятые меры 
приводят к наилучшему результату, может быть упущено, 
когда степень воспаления уменьшается, и появляются 
необратимые признаки повреждения кожи (атрофия 
кожи и подкожно-жировой клетчатки, диспигментация). 
Варианты лечения (местное, системное, ультрафиолето-
вая терапия) долгое время не были стандартизированы 
в мире, и остаются не стандартизированными в России, 
и, как правило, отличаются в практике детских дермато-
логов и  ревматологов [6, 8].
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Основными проблемами диагностики и лечения 
юве нильной локализованной склеродермии в России, 
по нашему мнению, являются:
• отсутствие клинических рекомендаций и протоколов 

лечения для детей: последние российские клиниче-
ские рекомендации по локализованной склеродермии 
датированы 2016 г. и в большинстве своем освещают 
локализованную склеродермию взрослых [9]. При этом 
терапевтический алгоритм, изложенный в рекомен-
дациях, включает в качестве терапии первой линии 
препараты с сомнительной эффективностью (бензил-
пенициллин и ангиопротекторы);

• отсутствие мультидисциплинарного подхода к ведению 
пациентов с ювенильной локализованной склеродер-
мией. В частности, согласно последним российским 
клиническим рекомендациям, консультация ревмато-
лога рекомендована только при подозрении на систем-
ную склеродермию [9];

• низкая информированность врачей первичного звена 
и, как следствие, поздняя диагностика заболевания 
[3, 5, 6];

• приверженность к топической терапии в тех случаях, 
когда показано применение системной цитостатиче-
ской терапии [10];

• отсутствие общедоступного всероссийского регистра 
больных ювенильной локализованной склеродермией.
В настоящее время разработан целый ряд рекомен-

даций: Европейский консенсус детских ревматологов [4], 
немецкие [11] и японские национальные рекоменда-
ции [12]. Отдельные положения указанных документов 
будут освещены в данной статье.

ЭПИДЕМИОЛОГИЯ 
Согласно международным данным, заболеваемость 

ювенильной локализованной склеродермией составляет 
0,3–3 на 100 тыс. населения [2, 8, 13]. В России забо-
леваемость в общей популяции за 2012–2016 гг. соста-
вила 3,3–3,7 на 100 тыс. с наибольшей частотой в груп-
пе 15–17-летних — 4,3–5,9 на 100 тыс. [14]. В одном 
из самых масштабных исследований случаев ювенильной 
локализованной склеродермии (n = 750), проведенных 
F. Zulian и соавт. (2006) [3], было показано, что 65% всех 
случаев болезни составляет линейная склеродермия, 
26% — ограниченная склеродермия, 7% — генерали-
зованная склеродермия, 2% — глубокая склеродермия. 
Также отмечено, что девочки болеют в 2,4 раза чаще, 
средний возраст дебюта — 7 лет вне зависимости от под-
типа болезни [1, 3]. Описаны случаи врожденной локали-
зованной склеродермии по типу линейной склеродермии 
с поражением лица («удар саблей») [3].

ЭТИОЛОГИЯ И ПАТОГЕНЕЗ 
Предрасполагающими факторами локализованной 

склеродермии могут выступать внешние факторы (низ-
кие температуры, инсоляция, ионизирующее излучение), 
инфекции (цитомегаловирус, ветряная оспа, вирус имму-
нодефицита человека) и травма [1, 15, 16].

В ряде исследований изучали этиологическую связь 
Borrelia burgdorferi (Лайм-боррелиоз) и локализован-
ной склеродермии, однако эта связь не была подтверж-
дена [17–19].

Генотипирование пациентов с локализованной скле-
родермией (взрослые и дети) выявило наиболее сильные 
ассоциации с аллельными вариантами HLA-DRB1*04:04 
и HLA-B37 [20], причем вариант DRB1*04:04 также ассо-
циирован с повышенным риском развития ревматоидного 
артрита взрослых [21]. Взаимосвязь развития локализо-

ванной склеродермии со специфическими аллелями HLA-I 
поддерживает мнение о нарушении иммунного ответа, 
связанного с CD8+ Т-лимфоцитами и натуральными кил-
лерами [22].

Согласно одной из гипотез, склеродермия развива-
ется в результате повреждения микрососудов и актива-
ции Т-клеток, что приводит к выбросу молекул клеточной 
адгезии (vascular cell adhesion molecule 1, intercellular 
adhesion molecule 1) [22, 23]. Это, в свою очередь, сти-
мулирует высвобождение профибротических медиато-
ров (transforming growth factor beta, TGF�; platelet-derived 
growth factor; connective tissues growth factor; интерлей-
кинов, IL, 4, 6 и 8) [24]. Активация последних приводит 
к чрезмерной выработке коллагена и снижению актив-
ности матриксных металлопротеиназ, ответственных за 
деградацию коллагена [24].

В последних исследованиях было выявлено преоблада-
ние различных подтипов Т-хелперов в зависимости от ста-
дии локализованной склеродермии — воспалительной 
(активной) или фибротической (неактивной). Начальная 
(активная) стадия заболевания характеризуется преоб-
ладанием воспаления и высоким уровнем цитокинов 
(IL2, IL12, TNF�, TGF�, MCP-1), CXCL9 (монокин, индуци-
рованный гамма-интерфероном [MIG]), CXCL10 (интерфе-
рон гамма-индуцированный белок 10 [IP-10]) и CXCL11 
(ин терферон-индуцируемый альфа-хемоаттрактант Т-кле-
ток [I-TAC]), CXCR3 (рецептор хемокина IFN�), продуциру-
емых Th1-лимфоцитами [22]. В фибротическую стадию 
основная роль в гиперпродукции коллагена принадлежит 
молекулам, синтезируемым Th2-лимфоцитами (IL4, IL6, 
IL13) [25, 26]. Анализ цитокинового профиля перифериче-
ской крови и биопсии кожи детей с ювенильной локали-
зованной склеродермией показал, что в активной стадии 
болезни по сравнению с неактивной были выше уровни 
CXCL9, CXCL10, CXCL11, MIP-3b (macrophage inflammatory 
protein 3b), IL9 и IL2, т. е. эти молекулы могут рассматри-
ваться как маркеры активности заболевания [27].

Выработка аутоантител у пациентов с локализован-
ной склеродермией, а также схожие кожные проявления 
при хронической реакции «трансплантат против хозяи-
на» указывают на патогенетическое значение в развитии 
ювенильной локализованной склеродермии аутоиммунных 
механизмов [1, 28]. Клиническое и гистопатологическое 
сходство локализованной склеродермии и хронической 
реакции «трансплантат против хозяина» дают основания 
предполагать, что в патогенез заболевания вносит вклад 
феномен «химеризма», или обмена клетками между мате-
рью и плодом. В частности, исследование биоптатов оча-
гов склеродермии показало присутствие химерных (у муж-
чин — материнских, у женщин — фетальных) клеток, 
окруженных CD4+, CD8+ Т-клетками и В-лимфоцитами [29]. 
Феномен «химеризма» описывался и при ряде других ауто-
иммунных заболеваний — ювенильном дерматомиозите, 
неонатальной красной волчанке [30, 31].

Показано, что у 12% больных локализованной скле-
родермией был отягощен семейный анамнез по ревмати-
ческим или аутоиммунным заболеваниям [32]. Пациенты 
с локализованной склеродермией могут иметь сопутству-
ющую аутоиммунную патологию — тиреоидит Хашимото, 
сахарный диабет 1-го типа [33, 34].

КЛАССИФИКАЦИЯ И КЛИНИЧЕСКАЯ КАРТИНА 
Согласно классификации, разработанной Европейским 

сообществом детских ревматологов (Paediatric Rheuma-
tology European Society, PRES) [35], локализованная склеро-
дермия подразделяется на 5 типов в зависимости от клини-
ческих проявлений и тяжести (табл. 1). В нее не включены 
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м эозинофильный фасциит, склерозирующий лихен, атрофо-
дермия Пасини и Пьерини, представленные в других клас-
сификациях [11, 36]. Следует отметить, что в России часто 
используются термины «очаговая склеродермия», «огра-
ниченная склеродермия» или «морфея», указывающие на 
отсутствие органного вовлечения, т. е. системной склеро-
дермии. Однако, «ограниченная склеродермия» является 
лишь одним из 5 подтипов локализованной склеродермии, 
и, на наш взгляд, использовать термин в качестве синонима 
«локализованной склеродермии» некорректно.

Ограниченная форма (морфея, поверхностная форма) 
является самой частой формой локализованной скле-
родермии у взрослых, у детей — лишь в 30% случа-
ев [3]. Характеризуется овальными или круглыми очагами 
с уплотнением в центре, в дебюте — эритематозным, 
в развитии — цвета слоновой кости. Активный очаг харак-
теризуется пурпурным ореолом — фиолетовым венчи-

ком, окружающим фиброзирующий центр очага. В течение 
болезни склеротические очаги часто становятся мягче, 
иногда появляется зона атрофии с гипо- или гиперпиг-
ментацией. При локализации фиброза в волосистой части 
может быть потеря волос. Как правило, поражена кожа 
туловища, субмаммарной и ягодичной областей (рис. 1). 
Это самая доброкачественная (как правило, не приводя-
щая к деформациям, не требующая агрессивной терапии, 
с благоприятным исходом) форма локализованной склеро-
дермии [1, 4, 11].

Глубокая форма локализованной склеродермии диаг-
ностируется намного реже (< 5% всех случаев ювениль-
ной локализованной склеродермии [4]). Процесс фиброза 
охватывает глубоко подлежащие структуры соединитель-
ной ткани — подкожно-жировую клетчатку, фасцию, под-
лежащие мышечные структуры. Поражаются преимуще-
ственно конечности, области ягодиц, очаги могут быть 
симметричными. Глубокая форма может протекать без 
видимого поражения поверхностных структур кожи [4].

Генерализованная форма характеризуется наличием 
� 4 очагов склеродермии размерами > 3 см, которые 
дебютируют с бляшечных форм и могут объединяться, 
поражая как минимум 2 из 7 анатомических областей (лицо-
шея, правая и левая верхние конечности, правая и левая 
нижние конечности, передняя и задняя сторона туловища). 
Очаги могут быть как поверхностными, так и глубокими [1]. 
Согласно классификации Петерсона, одной из форм глубо-
кой склеродермии является эозинофильный фасциит [35]. 
В немецких клинических рекомендациях [4] данную форму 
относят к генерализованной. Поражаются конечности, 
очаги имеют вид апельсиновой корочки. Отличительными 
признаками являются эозинофилия и гипергаммаглобули-
немия. Иногда поражение может быть распространенным. 
В отличие от системной склеродермии при эозинофильном 
фасциите картина капилляроскопии не изменена, отсут-
ствуют феномен Рейно и склеродактилия [4, 37].

Линейная склеродермия — самая частая форма лока-
лизованной склеродермии у детей. Проявляется само-
стоятельно или как часть смешанной формы [3, 34, 38]. 

Тип Подтип Характеристика

Ограниченная 
форма (морфея)

Ограниченная 
поверхностная 
склеродермия

Округлые, овальные участки индурации кожи, ограниченные эпидермисом 
и дермой. Часто с измененной пигментацией и фиолетовым, эритематозным 
венчиком. Моно- или мультифокальные. Туловище поражается чаще, чем 
конечности [1]

Ограниченная глубокая 
склеродермия

Округлые, овальные участки глубокой индурации кожи с поражением 
подкожной клетчатки вплоть до фасции и мышц. Иногда поражение в дебюте 
ограничено подкожной клетчаткой без изменений кожи

Линейная форма Склеродермия туловища 
и конечностей

Линейная индурация, поражающая кожу, подкожную клетчатку, иногда 
подлежащие мышцы и кости конечностей или туловища

Склеродермия головы, 
тип «удар саблей» 
(en coup de sabre)

Линейная индурация кожи лица и/или волосистой части головы, иногда 
с вовлечением мышц и костей

Прогрессирующая 
гемиатрофия лица 
(синдром Парри–Ромберга)

Минус-ткань на одной части лица с вовлечением дермы, подкожной клетчатки, 
мышц и костей. При этом эпидермис не поражен и мобилен

Генерализованная 
форма

Отсутствует � 4 очагов индурации кожи размерами > 3 см как минимум в двух 
анатомических областях. Возможно слияние очагов в развитии

Пансклеротическая 
форма

Отсутствует Ограниченное поражение конечности с вовлечением кожи, подкожной 
клетчатки, мышц и костей. Очаги могут быть на других участках, но без 
органного вовлечения. Редкая и самая тяжелая форма [7]

Смешанная форма Отсутствует Комбинация � 2 упомянутых выше подтипов локализованной склеродермии, 
часто линейной и ограниченной, линейной и генерализованной [7]

Таблица 1. Классификация локализованной склеродермии (с дополнениями, выделено курсивом) [35]
Table 1. Classification of localized scleroderma (as supplemented, in italics) [35]

Рис. 1. Ограниченная форма локализованной склеродермии 
Fig. 1. Circumscribed scleroderma

Примечание. А — очаг склеродермии под мечевидным 
отростком слева, с минимально выраженными эритематозными 
изменениями; Б — распространенный очаг склеродермии 
с депигментацией, наличием эритематозных изменений. 
Источник: Раупов Р.К. и соавт., 2020.  
Note. A — scleroderma focus under the metasternum on the left 
with minimal erythematous lesions; Б — spread scleroderma focus 
with depigmentation and erythematous lesions. 
Source: Raupov R.K. et al., 2020.
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Характеризуется линейным, полосообразным, иногда 
генерализованным поражением кожи (рис. 2). В дебюте 
очаги могут представлять отдельные поражения, которые 
позже сливаются в непрерывное длинное поражение. Эти 
очаги следуют линиям Блашко — эмбриональный паттерн, 
представляющий генетический мозаицизм [4, 39]. При 
поражении конечностей направление очагов продольное, 
тогда как при поражении туловища — поперечное. Очаги 
в 85–95% имеют одностороннюю локализацию и часто 
затрагивают подлежащие подкожные ткани и мышцы, 
ограничивая подвижность и приводя к контрактурам суста-
вов. При поражении головы линейная форма носит назва-
ние «удар саблей» (en coup de sabre). Очаг, как правило, 
распространяется от бровей к волосистой части головы, 
вызывая рубцовую алопецию [4, 11].

Прогрессирующая гемиатрофия лица (синдром 
Парри–Ромберга) — состояние, родственное типу «en 
coup de sabre». Характеризуется первичной атрофической 
трансформацией вовлеченных в патологический процесс 
подкожной клетчатки, мышц и костей. Иногда сопрово-
ждается гиперпигментацией вышележащей кожи. Фиброз 
возникает редко или вообще не возникает. В случаях 
синдрома Парри–Ромберга и типа ювенильной локали-
зованной склеродермии «удар саблей» часто встречают-
ся сопутствующие патологические изменения со стороны 
центральной нервной системы (судороги, головные боли, 
синкопальные состояния), органов зрения и зубов, челю-
стей [40–42].

Пансклеротическая склеродермия — крайне редкая, 
но самая тяжелая форма локализованной склеродермии, 
которая характеризуется генерализованным поражением 
всех слоев кожи туловища, конечностей, кожи лица и голо-
вы, интактными остаются кончики пальцев рук и ног [4]. 
Вовлечение всего тела без поражения внутренних орга-
нов помогает отличить пансклеротическую склеродер-
мию от системной. Частым осложнением пансклеротиче-
ской склеродермии являются хронические язвы, которые 
могут трансформироваться в плоскоклеточную карцино-
му — жизнеугрожающее состояние, описанное также при 
системной склеродермии [43, 44].

Смешанная локализованная склеродермия являет-
ся сочетанием двух или более подтипов. При постановке 
диагноза в скобках стоит указывать преобладающую фор-
му. Например, смешанная локализованная склеродермия 
(линейно-ограниченная) [3, 45].

Локализованная склеродермия является клиническим 
диагнозом. Несмотря на развитие инструментальных спо-
собов диагностики, основным как в постановке диагноза, 
так и при динамическом наблюдении является оценка 
кожного поражения — определение активности и повреж-
дения (склероза), поскольку иммуносупрессивное лечение 
эффективно именно для активной, но не склеротической 
фазы болезни [45].

Динамика поражения кожи 

При развитии заболевания поражение кожи имеет 
несколько стадий. Эритема и фиолетовый ореол явля-
ются ранними признаками активности, эритема про-
является от светло-розового до темно-красного цвета. 
Дополнительными признаками активности являются вос-
кообразный или желтоватый цвет кожи (связаны с изме-
нением структуры кожи), тактильное ощущение повыше-
ния температуры в области очага [34]. Утолщение кожи 
на ранних стадиях можно рассматривать как признак 
активности — отек, индурация, которые в последующем 
трансформируются в склероз — признак повреждения. 
Поскольку толщина кожи варьирует в разных анатоми-

ческих областях, сопоставление с кожей непораженной 
стороны может помочь в оценке. Воскообразный белый 
или желтый цвет кожи указывают на среднюю степень 
активности процесса, демонстрируя отек, воспаление 
и отложение коллагена, которые вызывают утолщение 
кожи. Эти очаги часто окружены венчиком гиперемии или 
фиолетовым ореолом [7, 46].

В развитии болезни кожа все более утолщается и при-
знаки повреждения доминируют над признаками актив-
ности. Они включают гипо- и гиперпигментацию, атро-
фию. Признаками эпидермальной и дермальной атрофии 
являются более блестящая и гладкая истонченная кожа, 
видимые подкожные вены, потеря волосяных фоллику-
лов. Подкожная атрофия проявляется как более глубо-
кое, обширное, менее разграниченное западение ткани 
в области очага. Пациенты, как правило, одновременно 
имеют признаки активности и признаки повреждения. 
Развитие заболевания чаще медленное, сопровождаю-
щееся безболезненным увеличением очагов, появлением 
новых элементов, изменение имеющихся очагов происхо-
дит в течение несколько месяцев и лет [7, 47].

Оценка активности кожного процесса 

Для оценки активности и повреждения кожи при 
склеродермии разработано множество шкал. Наиболее 
известной и часто используемой является шкала оцен-
ки кожи при локализованной склеродермии LoSCAT 
(Localized Scleroderma Cutaneous Assessment Tool), кото-
рая включает в себя индекс повреждения кожи при 
локализованной склеродермии (Localized Scleroderma 
Skin Damage Index, LoSDI) и индекс активности кож-
ного поражения при локализованной склеродермии 
(Localized Scleroderma Skin Activity Index, LoSSI) [48] 
(см. Приложение). Активность кожного поражения оцени-
вается по появлению новых очагов, выраженности эри-
темы и степени утолщения кожи. Параметры активности 
включают появление новых очагов — эритему (от блед-
но-розового до фиолетовых цветов) и утолщение кожи 
различной степени. Параметры повреждения: атрофия, 
подкожная атрофия и диспигментация (гипер-/гипопиг-
ментация). В шкале представлены 18 зон поверхности 

Рис. 2. Линейная склеродермия 
Fig. 2. Linear scleroderma

Примечание. А — «активный» очаг линейной склеродермии 
с эритематозной окраской; Б — «активный» очаг линейной 
склеродермии с утолщением кожи и фиолетовым ореолом, 
вовлечением подкожной клетчатки с западением ткани, 
участками гипо- и гиперпигментации. Источник: Раупов Р.К. 
и соавт., 2020.  
Note. A — «active» focus of linear scleroderma with erythema; 
Б — «active» focus of linear scleroderma with skin thickening 
and violet halo, involvement of subcutaneous tissues with tissue 
depression, areas of hypo- and hyperpigmentation.
Source: Raupov R.K. et al., 2020.
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тела. В зависимости от пораженной области в каждой 
ячейке ставится определенный балл, в последующем бал-
лы суммируются. В работах C. Kelsey и K. Torok показано, 
что модифицированный индекс LoSSI позволяет в дина-
мике оценить эффективность терапии и разграничить 
активную и неактивную фазы болезни [48].

Внекожные проявления ювенильной 

локализованной склеродермии 

Внекожные проявления ювенильной локализованной 
склеродермии регистрируют у 22–71% пациентов. Такие 
проявления чаще ассоциированы с линейной формой 
и являются одной из основных причин инвалидизации 
больных [7]. Наиболее распространенными среди внекож-
ных проявлений ювенильной локализованной склеродер-
мии являются поражения опорно-двигательного аппара-
та — артралгии, артриты, контрактуры суставов, миозиты, 
миалгии, мышечные спазмы, сколиоз, гемиатрофия [49]. 
В большинстве случаев ювенильная локализованная 
склеродермия дебютирует до пубертатного скачка роста 
(8–13 лет у девочек, 10–15 лет у мальчиков [3]), что опре-
деляет высокий риск развития укорочения конечностей 
в детском возрасте [49]. Гемиатрофия конечности может 
заметно ограничить двигательную функцию и потребо-
вать хирургического вмешательства, гемиатрофия лица 
может ухудшить зрение, функцию жевания [7, 33]. На долю 
артритов приходится до 20% всех внекожных проявле-
нии. У 1/4 детей артрит локализуется отдельно от очага 
склеродермии [1, 33]. Нередко у таких детей определяется 
положительный ревматоидный фактор (25–40%), иног-
да — увеличение скорости оседания эритроцитов [3, 34].

Неврологические нарушения, как правило, встречают-
ся у детей со склеродермией, локализованной в области 
лица. В числе таких нарушений отмечают появление судо-
рог, головной боли, поведенческих нарушений [1, 45].

Патологии зубочелюстной системы нередки у детей 
со склеродермией лица, в особенности при развитии 
болезни в возрасте до 10 лет из-за продолжающегося 
развития нижней и верхней челюстей и зубных рядов [45]. 
Гипо плазия верхней и нижней челюсти на пораженной 
стороне описана при синдроме Парри–Ромберга [50]. При 
прогрессировании заболевания все отчетливее проявля-
ются асимметрия лица, формирование неправильного при-
куса. Рентгенографически могут быть выявлены атрофии 
корней зубов, задержка прорезывания, скученность зубов 
[51, 52]. Осмотр стоматологом и использование ортодон-
тических аппаратов являются обязательным компонентом 
ведения больных со склеродермией с поражением в обла-
сти лица [45, 53].

Поражения глаз описаны у 3% детей с ювенильной 
локализованной склеродермией [3]. Интересно, что 
1/3 этих пациентов не имели очагов склеродермии 
на лице. Наиболее часто (42%) поражаются веки и ресни-
цы, у 1/3 пациентов обнаруживается воспаление перед-
него отдела глаза — передний увеит или эписклерит [54]. 
Согласно T. Constantin и соавт. [45], осмотр с использова-
нием щелевой лампы 1 раз в 6 мес показан детям с пора-
жением лица, остальным детям с ювенильной локализо-
ванной склеродермией — 1 раз в 12 мес в первые 4 года 
заболевания.

Поражения внутренних органов при ювенильной лока-
лизованной склеродермии редки. В частности, гастроэзо-
фагеальный рефлюкс с клиническими проявлениями опи-
сан у 1,6% детей, что совпадает с частотой заболевания 
в популяции [33, 55]. Кроме того, описано всего несколько 
случаев, когда локализованная склеродермия прогресси-
ровала в системную форму заболевания [56, 57].

ЛАБОРАТОРНАЯ ДИАГНОСТИКА 
Диагноз локализованной склеродермии устанавли-

вается на основании клинических проявлений болезни 
[1, 45]. Специфических лабораторных маркеров, под-
тверждающих диагноз, на сегодняшний день не обнару-
жено [4, 11]. Как правило, значения показателей клиниче-
ского и биохимического анализа крови, а также анализа 
мочи у детей с локализованной склеродермией в норме. 
Острофазовые белки, скорость оседания эритроцитов 
и С-реактивный белок, количество эозинофилов могут 
повышаться при генерализованной и глубоких формах 
склеродермии, в 20% случаев — при линейной склеродер-
мии [3, 45]. Ферменты мышечного распада (аланинами-
нотрансфераза, аспартатаминотрансфераза, креатинфос-
фокиназа, лактатдегидрогеназа) повышаются примерно 
в 10% случаев, что может указывать на вовлечение мышц 
при линейной склеродермии [3, 58]. Может обнаруживать-
ся (чаще при глубоких формах) поликлональная гипергам-
маглобулинемия [2, 3].

Ревматоидный фактор определяется у 25–40% пациен-
тов и, как правило, ассоциирован с поражением суставов [3]. 
Аутоантитела обнаруживаются у части пациентов с локали-
зованной склеродермией. Положительный антинуклеарный 
фактор, по разным данным, встречается в 23–73% случаев 
[1, 3]. Корреляции между наличием антинуклеарного факто-
ра и типом локализованной склеродермии, а также актив-
ностью болезни не выявлено [3]. Антитела, специ фичные 
для системной склеродермии, у детей с локализованной 
склеродермией встречаются крайне редко [59]. Антитела 
к топоизомеразе I (Аnti-Scl 70) — маркеру системной скле-
родермии взрослых — были обнаружены у 2–7% детей 
с локализованной формой, но не обнаруживались у взрос-
лых с локализованной склеродермией [1, 3]. Антитела к цен-
тромерам были положительны у 12% взрослых с лока-
лизованной склеродермией и только у 1,7% детей [1, 3], 
при этом вовлечение внутренних органов не выявлено 
ни в одном случае [3]. Антигистоновые антитела были пози-
тивны у 47% (23/49) взрослых пациентов с локализованной 
склеродермией, с преобладанием у пациентов с генера-
лизованной формой (80%) [19, 60]. Антигистоновые анти-
тела были обнаружены у детей с локализованной скле-
родермией, однако их распространенность и значимость 
остаются неясными [61, 62]. В исследовании M. Horger 
и соавт. антикардио липиновые антитела были обнаружены 
у 46% взрослых с локализованной склеродермией, волча-
ночный антигоагулянт — в 24% случаев, тогда как антитела 
к �2-гликопротеину отсутствовали [63]. По данным F. Zulian 
и соавт. [3], антикардиолипиновые антитела присутствовали 
у 12,6% детей с локализованной склеродермией.

ИНСТРУМЕНТАЛЬНАЯ ДИАГНОСТИКА 
Распространение повреждений на коже можно оце-

нить сравнительно легко с помощью макроскопических 
данных и пальпации, но визуализирующие тесты необхо-
димы для оценки распространения повреждений на жиро-
вую ткань, мышцы, сухожилия и кости.

Ультразвуковое исследование (УЗИ) позволяет диффе-
ренцировать активную склеродермическую бляшку от неак-
тивной, а также верифицировать склеротическую фазу 
локального проявления склеродермического процесса. 
Эхосемиотика поражения кожи складывается из сочетания 
следующих признаков — утолщения дермы (1), фокаль-
ного или диффузного снижения эхогенности дермы (2), 
повышения эхогенности подкожной клетчатки и/или мягких 
тканей (3), гиперваскуляризации дермы и/или подкожной 
клетчатки (4) (рис. 3) [60]. Наличие двух и более из пер-
вых трех критериев является признаком активной склеро-
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дермической бляшки. Динамика степени васкуляризации, 
а также состояния периферического сосудистого сопро-
тивления в зоне воспаления позволяет оценивать эффек-
тивность проводимой терапии. Атрофическая бляшка пред-
ставляет собой участок истончения дермы и/или подкожной 
клетчатки. Кроме перечисленного, УЗИ позволяет выявить 
вовлеченность в воспалительный процесс структур, сосед-
ствующих с бляшкой: вторичный воспалительный процесс 
в суставах, железах (щитовидная, слюнная). Это позволит 
скорректировать терапию и уменьшить степень последую-
щего прогрессирования процесса в тканях, вовлеченных 
в воспалительный процесс [60–62]. Достоинствами УЗИ 
являются относительная дешевизна и доступность выполне-
ния в рутинной клинической практике, что делает его тестом 
первой линии для оценки распространенности очагов.

Магнитно-резонансная томография (МРТ) с контрасти-
рованием может быть использована для оценки распро-
странения повреждений у пациентов с локализованной 
склеродермией [4, 11]. При помощи МРТ с контрастирова-
нием можно точно оценить очаги, распространяющиеся 
на кожу, жировую ткань, мышцы, сухожилия и кости, в том 
числе субклинические и в ранних стадиях. Так, по резуль-
татам МРТ у 43 взрослых пациентов (средний возраст 
42 года) с локализованной склеродермией (9 с очаговой 
или глубокой формой, 19 с линейной, 12 с распространен-
ной, 3 с пансклеротической склеродермией) поражения 
опорно-двигательного аппарата обнаружены в 74% случаев 
(у 96% пациентов с суставными или мышечными симп-
томами, у 38% пациентов без таких симптомов) [63, 64]. 
Аналогичных исследований с участием детей с ювенильной 
локализованной склеродермией не проводили.

Остается неясным, в какой момент заболевания могут 
поражаться глубокие структуры, но очевидно [4], что при 
более глубоких поражениях тканей тактика ведения боль-
ных значительно меняется. На наш взгляд, МРТ с контра-
стированием показана детям в случаях линейной скле-
родермии, локализованной в проекции сустава, и при 
глубоких и пансклеротических формах склеродермии, ког-

да вероятность повреждения глубинных структур значи-
тельно повышается [3].

У детей со склеродермией краниофациальной области 
чаще развиваются неврологические нарушения (судоро-
ги, головные боли, сосудистые аномалии, поведенческие 
изменения), регистрируются патологические отклонения 
по данным нейровизуализационных исследований и элек-
троэнцефалограммы [3]. NB! Всем детям со склеродер-
мией по типу «удар сабли», синдромом Пари–Ромберга 
показана МРТ головного мозга при постановке диагноза 
и при развитии неврологических симптомов. На МРТ могут 
выявляться кальцификаты, изменения белого вещества 
головного мозга, сосудистые мальформации, описаны слу-
чаи васкулита сосудов головного мозга (рис. 4) [65]. При 
развитии судорог показана электроэнцефалограмма [45].

Для оценки активности кожного поражения может 
быть использована инфракрасная термография. Метод 
имеет высокую чувствительность (92%), но средний уро-
вень специфичности (68%) при определении активности 

Рис. 3. Ультразвуковая картина активных очагов ювенильной 
локализованной склеродермии 
Fig. 3. Ultrasound picture of active foci of juvenile localized 
scleroderma 

Примечание. А — фокус активной склеродермической бляшки, 
представленный утолщением гипоэхогенной дермы (выделено 
желтым), в сравнении с интактным участком кожного покрова. 
Отмечается содружественное изменение структуры подкожной 
клетчатки в виде дезорганизации эхоструктуры (выделено 
красным), истончение последней на фоне умеренного 
повышения эхогенности. Б — спектральные характеристики 
потока в сосудах воспалительной гиперемии дермы 
и подкожной клетчатки соответствуют профилю с низкой 
резистивностью. Потоки в руслах с низкой резистивностью 
характеризуются сохранением диастолического компонента 
в кривой потока, в то время как в сосудах с высоким 
периферическим сопротивлением в диастолу поток отсутствует 
или имеет ретроградное направление. В — выраженная 
воспалительная гиперемия подкожной клетчатки (выделено 
красным) в режиме цветного допплеровского картирования 
в фокусах склеродермии. Источник: Раупов Р.К. и соавт., 2020.   
Note. А — focus of active scleroderma patch presented as 
hypoechogenic derma thickening (marked in yellow) in comparison 
with intact skin. There is consensual change of subcutaneous fat 
structure as echostructure disorganization (marked in red), and 
thinning of it following of modest echogenicity rise. Б — spectral 
characteristic of the flow in vessels of inflamed derma and 
subcutaneous fat are typical for the profile with low resistance. 
Flows with low resistance are characterized with preservation of 
diastolic component in glow curve, while flows with high peripheric 
resistance in diastole have no stream at all or it is retrograde. 
В — significant inflammatory hyperemia of subcutaneous fat 
(marked in red) on Doppler color flow mapping of scleroderma 
focuses. Source: Raupov R.K. et al., 2020.
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кожного поражения у детей [66]. Ложноположительные 
результаты были связаны с тем, что длительно существую-
щие очаги с выраженной атрофией кожи, подкожно-жиро-
вой клетчатки и мышц обладают большей теплопроводно-
стью из более глубоких тканей и ложно расцениваются как 
нормальные [67].

Данные клинического обследования могут быть архи-
вированы для последующей количественной оценки 
в динамике методом компьютерного подсчета баллов 
(computer scoring system) [68]. При этом производится 
измерение каждого очага склеродермии. При расчете 
площади пораженной области учитывается рост ребен-
ка, что позволяет контролировать активность и динамику 
повреждения с течением времени [68].

Биопсия и гистологическое исследование кожи, 
как правило, не требуются для установления диагноза 
локализованной склеродермии. Тем не менее в ати-
пичных случаях рекомендована пункционная биопсия 
диаметром от 3 до 6 мм, предпочтительно на гра-
нице эритематозных изменений [45]. При глубокой 
генерализованной линейной склеродермии или при 
подозрении на эозинофильный фасциит рекомендова-
на эксцизионная биопсия кожи с подкожно-жировой 
клетчаткой. Гистологическую картину всегда следует 
интерпретировать с учетом клинических проявлений, 
т. к. микроскопические изменения при локализованной 
склеродермии могут напоминать таковые при систем-
ной форме. Гистологическое исследование позволяет 
оценить фазу заболевания (ранняя = воспалительная, 
поздняя = фибротическая) и глубину поражения. Ранняя 
фаза характеризуется плотной периваскулярной вос-
палительной инфильтрацией сетчатого (ретикулярного) 

слоя дермы, иногда с распространением на подкожную 
клетчатку. Инфильтраты в основном представлены лим-
фоцитами, при этом часто присутствуют плазматические 
клетки, гистиоциты, могут обнаруживаться эозинофилы 
[4, 69]. Ювенильные формы склеродермии характе-
ризуются отсутствием дермальных CD34+ дендритных 
клеток и повышенным количеством фактора XIIIa1+ ден-
дроцитов в зоне фиброза [70]. Также отмечаются утол-
щение коллагеновых волокон и отек в верхней части 
дермы. Поздняя фаза характеризуется склерозирова-
нием дермы с разрежением структур придатков кожи. 
Эккриновые потовые железы атрофичны и «замурова-
ны» коллагеном. Стенки мелких кровеносных сосудов 
утолщены. Воспалительная инфильтрация не выражена, 
коллагеновые волокна  уплотнены [4].

ДИФФЕРЕНЦИАЛЬНАЯ ДИАГНОСТИКА 
Системная склеродермия 

Несмотря на значительные различия, часто у пациентов 
с локализованной склеродермией необоснованно исклю-
чается системная склеродермия и выполняется большое 
количество избыточных диагностических процедур [45]. 
Наиболее ранними признаками, характерными для систем-
ной склеродермии, являются изолированный феномен 
Рейно (рис. 5), положительный титр антинуклеарного фак-
тора и изменения капилляроскопии ногтевого ложа. Спустя 
месяцы и годы развиваются отек фаланг кистей с последу-
ющим утолщением и стягивание кожи пальцев рук, вовле-
чением лица, появлением телеангиэктазий и вовлечением 
внутренних органов. Из-за неспецифичности проявлений 
болезни и медленно прогрессирующего течения постанов-
ка диагноза может затянуться на годы [67].

Рис. 4. Очаговое поражение белого вещества головного мозга 
у пациента с локализованной склеродермией 
в периорбитальной области: результаты МРТ 
Fig. 4. Local lesion of the white matter of the brain in patient with 
localized scleroderma in periorbital area: MRI results

Примечание. Стрелкой отмечено изменение белого вещества 
головного мозга. Источник: Раупов Р.К. и соавт., 2020.  
Note. Arrow shows changes of the white matter of the brain.
Source: Raupov R.K. et al., 2020.

Рис. 5. Проявления системной склеродермии (синдром Рейно) 
Fig. 5. Signs of systemic sclerosis (Raynaud's phenomenon)

Примечание. А — феномен Рейно, Б — изъязвления кончиков 
2-го и 3-го пальцев. Источник: Раупов Р.К. и соавт., 2020.  
Note. A — Raynaud's phenomenon, Б — ulceration of the 2nd and 
3rd finger tips. Source: Raupov R.K. et al., 2020.
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Иногда ранние проявления системной склеродермии 
могут маскироваться под ювенильный полиартрит: паци-
енты имеют отечность кистей и стоп. Эти симптомы перси-
стируют до появления индурации кожи и более специфич-
ных признаков.

Кожные изменения развиваются в определенной 
последовательности, начиная с отека, за которым следуют 
уплотнение и, в конечном счете, атрофия. Во время скле-
ротической фазы кожа приобретает восковую текстуру, 
становится плотной и связанной с подкожными структура-
ми. Это особенно заметно на пальцах кистей (склеродак-
тилия) и на лице (маскообразное лицо). Телеангиэктазии 
менее характерны для детей, чем для взрослых [67]. При 
пансклеротической и глубоких формах локализованной 
склеродермии пациенты очень редко имеют феномен 
Рейно и не развивают поражения внутренних органов 
в отличии от системной склеродермии [45]. Изменения 
при капилляроскопии ногтевого ложа включают расшире-
ние капилляров, «потерю» капилляров, микрогеморрагии 
и разветвление капилляров (рис. 6) [71, 72].

На кончике пальцев в результате ишемии дистальной 
артерии возникают точечные язвы, изъязвления и ган-
гренозные изменения (см. рис. 5, Б). Подкожные кальци-
фикаты, особенно над локтевыми, пястно-фаланговыми 
и коленными суставами, встречаются у 1/5 пациентов [73].

Утренняя скованность, артралгии и артрит часто явля-
ются начальными проявлениями болезни. Артрит и миозит 
выявляются у 1/3 больных в дебюте и могут предшество-
вать диагностике системной склеродермии [67]. Основные 
различия локализованной и системной склеродермии 
представлены в табл. 2.

Ювенильный идиопатический артрит 

Иногда глубокие формы локализованной склеродермии 
проявляются контрактурами суставов, артралгиями, синови-
том, в некоторых случаях имеют положительный ревматоид-

ный фактор и могут ошибочно трактоваться как ювенильный 
идиопатический артрит [74]. В таких случаях обнаружение 
антигистоновых антител, гипергаммаглобулинемии и эози-
нофилии, характерных для глубоких типов локализованной 
склеродермии [4], поможет подтвердить диагноз.

Примечание. Визуализируются петли сформированных 
капилляров, единичные гигантские капилляры, множественные 
расширенные капилляры, единичные геморрагии, 
неоангиогенез, участки аваскуляризации в тех местах, где есть 
гигантские капилляры. Источник: Раупов Р.К. и соавт., 2020.  
Note. Сapillary loops, single large capillaries, multiple dilatated 
capillaries, single haemorrhages, neoangiogenesis, 
neovascularization areas near the large capillary were revealed.
Source: Raupov R.K. et al., 2020.

Рис. 6. Капилляроскопия ногтевого ложа пациента 
с ювенильной системной склеродермией 
Fig. 6. Nail fold capillaroscopy in the patient with juvenile systemic 
sclerosis

Микрогеморрагии

Неоангиогенез

Потеря
капилляров

Гигантские
капилляры

Признаки Локализованная склеродермия Системная склеродермия

Характер 
кожного 
поражения

Унилатеральное (для линейной склеродермии)
Двустороннее и распространяющееся вовлечение при 
пансклеротической и генерализованной склеродермии
Очаги дискретны, за исключением тяжелых 
пансклеротической и генерализованной форм
Очаги следуют линиям Блашко

Билатеральное, симметричное
Поражаются дистальные конечности, очаги непрерывны
Редко поражается кожа спины

Изменения 
кожи

Утолщение
Эритема и фиолетовый венчик
Диспигментация
Изменение по типу воска, гладкая текстура
Местное повышение температуры
Атрофия в области очагов:
• кожи
• подкожной клетчатки
Очаговая потеря волос

Утолщение
Возможно появление эритемы, зуда с отеком кистей
Диспигментация
Телеангиэктазии 
Кальциноз
Атрофия:
• диффузная атрофия кожи
• дигитальные язвы
Феномен Рейно
Изменения капилляров ногтевого ложа (капилляроскопия)

Аутоантитела АНФ повышен в 50% случаев АНФ повышен у всех пациентов
Выявляются специфические антитела с прогностическим 
значением

Внекожные 
проявления

Поражение суставов. Артрит может локализоваться 
отдельно от очага склеродермии
При очагах в области головы повышен риск поражения 
глаз, головного мозга, зубочелюстной системы
Нейропатия, головные боли, судороги

Поражение суставов, в особенности пальцев
Ограничение открывания рта
Гипо-/амимия
Поражение внутренних органов (легкие, сердце, ЖКТ, почки)
Редко неврологические нарушения

Таблица 2. Отличия локализованной и системной склеродермии у детей (адаптировано из [7])
Table 2. Differences between localized scleroderma and systemic sclerosis in children (adopted from [7])

Примечание. АНФ — антинуклеарный фактор, ЖКТ — желудочно-кишечный тракт.  
Note. АНФ — antinuclear antibody, ЖКТ — gastrointestinal tract.
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Склерозирующий лихен 

У девочек проявляется болью, зудом и жжением в обла-
сти промежности (генитальный лихен). Дизурия и мест-
ное кровотечение могут возникать из-за трещин кожи 
вдоль пораженных участков. Очаги располагаются в обла-
сти малых половых губ, клиторального капюшона и пери-
анальной области и представляют собой белесоватые 
папулы, тонкие бляшки и атрофические пятна. На вульве 
часто обнаруживаются экхимозы. В дальнейшем могут 
развиваться гиперпигментация, эрозии и изъязвления. 
У мальчиков проявляется как фимоз. Экстрагенитальный 
лихен (20% всех случаев склерозирующего лихена) может 
поражать любую часть тела, но чаще локализуется в обла-
сти спины, груди. Очаги имеют вид блестящих фарфоро-
во-белых плоских папул, которые сливаются в бляшки. Очаг 
может быть окружен фиолетовым ореолом. В дальней-
шем очаги могут приводить к рубцовым изменениям. При 
локализованной склеродермии редко поражается область 
промежности, и очаги имеют белесовато-желтый цвет. 
Сообщалось о случаях сосуществования локализованной 
склеродермии и склероатрофического лихена [75, 76].

Витилиго 

Витилиго представляет собой симметричные депиг-
ментированные пятна молочно-белого цвета с четкими 
границами, которые могут увеличиваться в размерах 
и сливаться. От локализованной склеродермии витилиго 
отличает отсутствие уплотнения и атрофии кожи [77].

Хронический атрофический акродерматит 

Хронический атрофический акродерматит являет-
ся поздним проявлением Лайм-боррелиоза. Чаще всего 
наблюдается несимметричное поражение разгибательных 
поверхностей конечностей. Воспалительная стадия прояв-
ляется эритемой и отеком, а в последующем сопровожда-
ется прогрессирующим фиброзом и атрофией кожи. Кожа 
становится тонкой, лишенной придатков, с фиолетовым 
оттенком. Могут отмечаться парестезии. Диагноз устанав-
ливается на основании анамнеза (укус клещей, мигриру-
ющая эритема) и результатов лабораторных исследований 
(серологическое исследование и вестерн-блот) [78].

Волчаночный панникулит 

Волчаночный панникулит следует дифференцировать 
от линейной и глубоких форм склеродермии. Он ассоци-
ирован с атрофией подкожной клетчатки и индурацией 
кожи. Может располагаться на лице, разгибательных 
поверхностях предплечий и ягодицах. Если панникулит 
сопровождается изменениями на коже, сходными с дис-
коидной красной волчанкой, он легко отличим от лока-
лизованной склеродермии. При отсутствии кожных 
элементов отличительными признаками являются болез-
ненные подкожные образования, отсутствие пораже-
ния мышц и костей, очаги не следуют линиям Блашко. 
Гистологическая картина представляет собой воспаление 
и некроз жировой ткани, нейтрофильную и лимфоцитар-
ную инфильтрацию, утолщение сосудистых стенок, отложе-
ния гиалинизированного коллагена, более старые очаги 
могут содержать кальцификаты. При иммуногистохимиче-
ском исследовании в 60–70% выявляются волчаночные 
антитела и С3-комплемент [11, 79].

ЗАКЛЮЧЕНИЕ 
В статье отражены современные представления об 

этиопатогенезе, диагностике, дифференциальной диаг-
ностике ювенильной локализованной склеродермии. 

Важным аспектом при ведении детей с ювенильной 
локализованной склеродермией является коллабора-
ция детских ревматологов и дерматологов. Диагностика 
ювенильной локализованной склеродермии основана 
на клинических данных, в редких случаях требуется биоп-
сия кожи и прилегающих тканей. Лабораторные исследо-
вания для подтверждения диагноза обычно не требуются. 
При отклонении результатов лабораторных исследова-
ний от референсных пределов рекомендуется контроль 
в динамике. Определение аутоантител в рутинной практи-
ке не показано, т. к. они не являются специфичными для 
ювенильной локализованной склеродермии, и не суще-
ствует доказательств связи между наличием антител 
и активностью болезни. Нет и доказательств патогене-
тической роли боррелии, поэтому рутинное обследова-
ние на боррелиоз, как и лечение антибиотиками пени-
циллинового ряда, не показано. Органное вовлечение 
не характерно для ювенильной локализованной склеро-
дермии, в отличие от системной склеродермии, и не тре-
бует постоянного скрининга, в отличие от поражений 
сустава, глаз, головного мозга (при склеродермии лица). 
Оценка активности заболевания критически важна при 
динамическом наблюдении, для чего могут быть исполь-
зованы шкала LOSCAT и инструментальные методы диа-
гностики (УЗИ, МРТ).

ИНФОРМИРОВАННОЕ СОГЛАСИЕ 
От родителей пациентов, фотографии которых приве-

дены в статье, получено информированное письменное 
согласие на их использование для учебного процесса 
и в научных целях без указаний персональных данных. 
Фотографии нижних конечностей пациента сделаны в при-
сутствии родителей.
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mLoSSI — Localized Scleroderma Skin Activity Ind LoSDI — Locailized Scleroderma Skin Damage Index

Индекс активности кожного поражения 

при локализованной склеродермии                                                           

Индекс повреждения кожи 

при локализованной склеродермии

Локализация Новый очаг / 
увеличение 
размера 
очага

0 = нет
3 = да

Эритема

0 = нет
1 = бледно-
розовая
2 = розово-
красная
3 = темно-
красная /
фиолетовая

Утолщение кожи

0 = нет
1 = легкая
2 = умеренная
3 = выраженная

Атрофия дермы

0 = нет
1 = блеск кожи
2 = видимые 
сосуды
3 = западение 
по типу 
«отвесной 
скалы»

Подкожная атрофия

0 = нет
1 = легкая (потеря 
1/3 подкожно-
жировой клетчатки)
2 = очевидно 
западение (1/3–2/3 
подкожно-жировой 
клетчатки)
3 = глубокие впадины 
(> 2/3)

Гипо- / 
гиперпигментация

0 = нет
1 = легкая
2 = умеренная
3 = выраженная

Лицо

Шея

Грудь

Живот

Верхняя часть 
спины

Нижняя часть 
спины

С
п

р
ав

а

Плечо

Предплечье

Кисть

Бедро

Голень

Стопа

С
ле

в
а

Плечо

Предплечье

Кисть

Бедро

Голень

Стопа

ПРИЛОЖЕНИЕ

Шкала, оценивающая кожу при локализованной склеродермии 

(Localized Scleroderma Cutaneous Assesment Tool, LoSCAT)

Общий балл _______   mLoSSI (активность)_______   LosDI (повреждение) _______ 

ВАШ активности по оценке врача 

0 1 2 3 4 5 6 7 8 9 10

Активности нет                                                                                                                                                             Max активность 

ВАШ повреждения по оценке врача 

0 1 2 3 4 5 6 7 8 9 10

Повреждения нет                                                                                                                                                    Max повреждение 

Комментарий:
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