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Цели обучающего курса

� Обучение слушателей классификации, правильной 
диагностике, распознаванию клинических симптомов  и 
общих подходов к лечению Системных заболеваний 
соединительной ткани (СЗСТ) у детей 

� Задачи курса:

� Клинико-диагностические критерии дерматомиозита у 
детей;

� Клинико-диагностические критерии системного 
склеродермита у детей;

� Общие принципы лечения ДМ и ССД у детей

� Целевая группа:

Педиатры стационаров, инфекционисты, семейные врачи 
ГСВ/ЦСМ
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Ювенильный дерматомиозит (ЮДМ)

д:м 1,4-2,7:1, дебют чаще в 4 – 10 (m= 7) лет

распространенность 3,2 per 1.000.000 детей до 17 лет
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Ювенильный дерматомиозит (ЮДМ)

Системное прогрессирующее заболевание с 

преимущественным поражением поперечно-

полосатых мышц  с нарушением 

двигательной функции, а также – кожи и 

сосудов микроциркуляторного русла (в виде 

эритемы и отека), нередко осложняющееся 

кальцинозом и гнойной инфекцией
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Особенности ЮДМ от ДМ у взрослых

• Распространенный васкулит

• Выраженные миалгии

• Чаще поражение внутренних органов и 

развитие кальциноза

• Крайне редкая ассоциация с 

неопластическим процессом .

5

Этиология

• Мультифакториальное заболевание

• Инфекционные агенты – вирусные, 

бактериальные

• Наследственная предрасположенность

• Некоторые вакцины (против тифа, холеры, 

гепатитов В, кори, краснухи, эпидпаротита)

• Инсоляция

• Лекарственные вещества (Д- пеницилламин, 

гормон роста)
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Патогенез и патоморфология ЮДМ

• Ключевое звено патогенеза - микроангиопатия
преимущественно с вовлечением капилляров
эндомизия

• Поражение сосудистой стенки с отложением
иммунных депозитов, состоящий из антител к
неизвестному антигену и активированных
компонентов системы комплемента, т.н.,
мембраноатакующий комплекс (МАС) в
микрососудах

• Индукция некроза эндотелия

• Потеря капилляров, ишемия, деструкция
мышечных волокон – перифасцикулярная
атрофия
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Клинические проявления ЮДМ

• Ведущие синдромы - кожный и миопатический
(мышечный)

• Кожные поражения предшествуют поражению
мышц на несколько месяцев или лет (в среднем на
полгода)

• Суставной синдром – артралгии, ограничение
подвижности, утренняя скованность как в мелких так
и в крупных суставах, экссудативные изменения в
редких случаях.

• Поражение внутренних органов (умеренные или
незначительные полисерозиты, гепатомегалия,
полилимфаденопатия)

• Лихорадка (чаще субфебрильная)

• Снижение веса
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Периорбитальная эритема

Кожный синдром- гелиотропная сыпь -

красно-фиолетовая отечная эритема на верхних 
веках
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Дерматомиозит

«Дерматомиозитные
очки» -- отечность и 
эритематозные
высыпания с 
лиловым оттенком в 
параорбитальной
области
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ЮДМ

• Гелеотропная сыпь 

и периорбитальные

отеки
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Симптом Готтрона - красно-фиолетовая 
кератическая атрофическая эритема над 
разгибательными поверхностями суставов 
пальцев, крупных суставов, васкулиты.
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Dermatomyositis

Папулы Готтрона на темной коже кажутся 

черными.

*Г. Готтрон (Heinrich A. Gottron, 1890-1974) -

немецкий терапевт.
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Васкулит
Кальциноз
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ЮДМ

• Подкожные узелки на 

месте активного 

воспаления -

кальциноз
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ЮДМ

• Мышечный кальциноз

при ЮДМ развивается в 5 

раз чаще, чем при ДМ

• Маркер 

продолжающегося 

воспалительного процесса

• Чаще у пациентов с 

текущим васкулитом и 

рецидивирующим 

течением
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Симптомы поражения мышечной системы

• Симметричная нарастающая слабость и отек 

проксимальных групп мышц конечностей и туловища

• боли в мышцах 

• поражение глоточных мышц (дисфония, гнусавость, 

осиплость голоса, поперхивание, дисфагия)   

• поражение дыхательной мускулатуры, диафрагмы

• повышение уровня   «ферментов мышечного распада» -

КФК, ЛДГ, АСТ, АЛТ, альдолазы

• По мере прогрессирования заболевания мышечная ткань 

атрофируется и замещается фиброзной

• Не характерно поражение мышц глаз и дистальных 

отделов мышщ конечностей
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Висцеральные поражения

�Артрит, сухожильно-мышечные контрактуры, 
поражение сердечной мышцы 

�Поражение сердца (перикардиты-малый выпот, 
миокардиты, НРС-кардиосклероз)

�Поражение интерстиция легких (аспирационная 
пневмония, фиброзирующий альвеолит) 

�Поражение ЖКТ - нарушение моторики, 
эрозивно-язвенный процесс
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Классификация
• По течению:

� Острое – бурное начало за 3-6нед., высокая лихорадка, яркий дерматит,

прогрессирующая мышечная слабость, болевой и отечный симптомы,

висцеральные проявления – 10%

� Подострое – в течение нескольких месяцев до 1года, субфебриллитет,

кальцинозы, висцеральные поражения редкие – 80-85%

� Первично-хроническое – постепенное начало в течение нескольких лет в виде

дерматита, гиперпигментации, гиперкератоза, минимальной висцеральной

патологии (общедистрофические изменения, атрофия и склероз мышц,

склонность к развитию кальцинатов и контрактур) – 5-10%

• По степени активности процесса: I, II и III (по степени развития мышечной

слабости и уровня повышения «ферментов мышечного распада»)

• Миопатический криз: крайняя степень тяжести поражения поперечно-полосатых

мышц

� обездвиженность,

� миогенный «бульбарный» паралич,

� миогенный паралич дыхания
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Juvenile Dermatomyositis

• Повреждение скелетных мышц -

симметричная мышечная слабость 

проксимальных мышц конечностей, 

туловища, шеи, миалгии, мышечной 

уплотнения вследствие отека 

• Поражение респираторных мышц и 

нарушение глотания (дисфагия, 

дисфония, аспирация) 

• Мышечная дистрофия и сухожильные 

мышечные сокращения в больших 

суставах 

• Кальцинирование мягких тканей

• Общая дистрофия - результат 

ювенильного дерматомиоза
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Лечение ЮДМ

Основные принципы патогенетической терапии (ГКС, 
по показаниям цитостатики):

• Раннее назначение

• Индивидуальный подход с учетом степени активности, 
клинических проявлений и характера течения 
заболевания

• Преемственность (чередование подавляющей и 
поддерживающей дозы препаратов)

• Постоянный контроль эффективности и безопасности 
проводимой терапии

• Длительность и непрерывность лечения

• Постепенное и медленное снижение дозы

• Отмена препаратов только на фоне клинико-
лабораторной ремиссии
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Лечение ЮДМ

• Системные ГКС 1 мг/кг 6-8 недель медленное
снижение в течение 12 мес., поддерживающая
доза 0,25-0,3 мг/кг сутки, 4-5 лет

• Пульс-терапия метилпреднизолоном 10-15
мг/кг

• Цитостатики(метотрексат, азатиоприн,
циклофосфамид, циклоспорин)

• ВВИГ

• Микроциркуляция (пентоксифиллин,
дипиридамол, фраксипарин

• Дискретный плазмаферез в сочетании с пульс-
терапией
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Профилактика и прогноз

• Первичная профилактика не разработана

• Основные факторы приводящие к обострению 
ЮДМ – быстрое снижение и 
преждевременная отмена ГКС, инсоляция, 
вакцины и инфекционные заболевания

• В последние десятилетия тяжелая 
функциональная недостаточность развивается 
не более чем, в 5% случаев, доля летальных 
исходов не превышает 1,5%.
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Ювенильная Системная 

склеродермия (ЮССД)
(Первичная заболеваемость ЮССД – 0,05 на 100 000 населения, 

распространенность среди взрослых 19-75 на 100 000, при этом 

доля детей до 16 лет составляет менее 3%, до 10лет менее 2%)
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Склеродермия (ССД)

Прогрессирующее заболевание с характерными 
изменениями кожи, опорно-двигательного аппарата, 
внутренних органов (легких, сердца, почек, ЖКТ) и 
распространенными вазоспастическими нарушениями, в 
основе которого лежит поражение соединительной 
ткани с преобладанием фиброза и сосудистая 
патология в форме облитерирующего эндартериита. 
Гусева Н.Г.,1997, Seibold J.R.,1993

Системная склеродермия (ССД)– отличается

вовлечением внутренних органов.

Ограниченная склеродермия (ОСД) - фиброз ограничи-

вается кожей, подкожной клетчаткой, мышцами. 25

Этиология

• Изучена недостаточно

• Предполагают сложное сочетание гипотетических и
уже известных факторов: генетических, инфекционных,
лекарственных;

• Часто развивается после перенесенных острых
инфекционных заболеваний, вакцинации, стресса,
чрезмерной инсоляции или переохлаждения;

• Склеродермические и склеродермоподобные
синдромы при контакте с хлорвинилом, силиконом,
парафином, органическими растворителями,
бензином, употребления в пищу недоброкачественных
продуктов питания («синдром токсического испанского
масла»)
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Особенности склеродермии у детей

• Пик развития болезни приходится на возраст 8 
лет, чаще болеют девочки (д:м=3-4:1)

• Поражение кожи носит ограниченный 
характер, преобладают гемиформы, со 
склонностью к образованию контрактур

• Умеренная висцеральная патология

• Низкая иммунологическая активность

• Общие проявления - значительная потеря 
массы тела в период генерализации или 
прогрессирования
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Патогенез ССД

• Усиленное коллагено - и фиброзообразования,
нарушения микроциркуляции в результате
воспалительных изменений и спазма мелких артерий,
артериол и капилляров, нарушения гуморального
иммунитета с выработкой аутоантител к компонентам
соединительной ткани;

• Микроциркуляторные нарушения в сосудах: эмболия
терминальных сосудов из-за ↑фибриногена, фактора
Виллебранда, агрегации тромбоцитов;
облитерирующий эндартериолит – ангиит;
нейродистрофические процессы;

• Нарушения клеточного иммунитета, формирование
специфичных для ССД иммунологических маркеров
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Классификация ССД

1. Диффузная склеродермия - генерализованное кожное 
поражение,с-м Рейно,ранние характерные 
висцеральные поражения, редукция капилляров 
ногтевого ложа (аваскулярные участки), АТ Sc1-70

2. Лимитированная склеродермия – длительный с-м 
Рейно, повреждение кожи преимущественно на 
кистях,стопах и лице;  CREST-синдром (кальциноз, с-м 
Рейно, эзофагит, склеродактилия, телеангиэктазии), 
расширение капилляров ногтевого ложа без 
аваскулярных участков, выявление АСА

3. Overlap- или перекрестный синдром - сочетание ССД 
с признаками ДМ, РА или СКВ.

Течение: острое, подострое, хроническое

Активность: I, II, III ст
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Стадии кожного поражения 

При склеродермии кожный 

патологический процесс 

проходит в своем 

развитии три стадии, 

постепенно переходящие 

одна в другую:

1.стадия отека, 

2. стадия уплотнения (или 

индурации) 

3. атрофии.
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Плотный отек с фиолетово-розовым цветом

31

Уплотнение (склероз)
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Атрофия

33

Гипотрофия ноги
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Клиника ССД
Синдром Рейно - вазоспастические нарушения кистей и стоп, 
возможно онемение и побеление губ, части лица, кончика языка

Склеродактилия - уплотнение кожи

и подлежащих тканей пальцев, 

истончение и укорочение концевых 

фаланг рук, реже ног
35

Феномен Рейно
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Потеря ткани на кончиках пальцев может быть связана с изъязвлением, 

если явление Рейно тяжелое. Крошечные пальцевидные точечные 

шрамы и потеря пространства пульпы в результате пальцевой  ишемии у 

15-летнего мальчика со склеродермией.
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Поражение лица

Маскообразность лица, 
выпадение бровей и 
ресниц

Кисетный рот

Суставной синдром. «Псевдоартрит» -

видимая деформация суставов за счет 

фиброзно-склеротических  изменений 

периартикулярных тканей  с развитием 

контрактур (без деструкции суставов)
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Суставной синдром

• Полиартралгии

• «Псевдоартрит» - видимая 

деформация суставов за счет 

фиброзно-склеротических  

изменений периартикулярных 

тканей  с развитием контрактур 

(без выраженной деструкции 

суставов)
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Фиброз, атрофия кожи, подкожного слоя, потеря мышечной 

ткани - деформация лица у пациента с hemiscleroderma
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Остеолиз ногтевых 

фаланг, как следствие 

сосудисто-трофических 

нарушений

Кальциноз мягких

тканей, преимущественно в

области пальцев рук и

периартикулярно

Поражение костей:

Поражение пищеварительного тракта

Атония, расширение пищевода 

с сужением в нижней трети, ослабление 

перистальтики. Возможно поражение 

всех отделов ЖКТ.
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Поражение органов дыхания:

� Диффузный пневмофиброз

� Легочная гипертензия

� Фиброзирующий альвеолит

• Поражение сердца:

� Поражение миокарда (фиброзирование , сосудистые 

нарушения, некоронарогенный кардиосклероз) –

нарушение ритма; признаки ишемии миокарда, снижение 

сократительной способности 

� Поражение эндокарда – возможно формирование порока

� Перикардит (сепарация листков перикарда при ЭхоКГ)
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Лабораторные данные неспецифичны

� Возможны повышение СОЭ, эозинофилия,  

гипергаммаглобулинемия

� Положительный РФ  в 70%, АНФ в 80% (ат к ДНК не 

характерны)

� Специфические для склеродермии антитела (Scl-

70, антицентромерные)

Капилляроскопия –дилятация и уменьшение числа 

капилляров, наличие аваскулярных полей
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Диагностические критерии 

(Pediatric Rheumatology European Society, 2004)
Для установления Дз необходимо 2 больших и по крайней мере 1 малый 

критерий.

Большие критерии

� Склероз/индурация

� Склеродактилия (симметричное утолшение, уплотнение и индурация кожи 
пальцев)

� Синдром Рейно

Малые критерии 

• Сосудистые:

� Изменения капилляров ноктевого ложа по данным капилляроскопии

� Дигитальные язвы

• Гастроинтестинальные

� Дисфагия

� Гастроэзофагиальный рефлюкс

• Почечные

� Почечный криз

� Появление АГ 44



• Кардиальные

� Аритмия

� Сердечная недостаточность

• Легочные

� Легочный фиброз (по данным КТ и рентгенографии)

� Нарушение диффузии легких

� Легочная гипертензия

• Скелетно-мышечные

� Сгибательные сухожильные контрактуры

� Артрит

� Миозит

• Неврологические

� Нейропатия

� Синдром карпального канала

• Серологические

� АНФ

� Специфические АТ (Scl – 70,  антицентромерные, PM-Scl)
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Лечение ССД

• ГК: преднизолон 0,5-1 мг/кг 1-2 мес. С последующим 
снижением до 0,2-0,3 мг/кг в течение нескольких лет

• Цитостатики: метатрексат (системная и может 
ограниченная), циклофосфамид (системная форма, 
особенно при поражении легких)

• Антифиброзная терапия: Д-пеницилламин (купринил)

• Коррекция нарушений микроциркуляции: 
пентоксифиллин, дипиридамол,

• блокаторы Са-каналов (нифедипин, амлодипин)- с-м 
Рейно; 

• Синтетический аналог простогландина Е –алпростадил
при выраженных ишемических осложнениях

• ингибиторы АПФ – каптоприл, эналаприл (при истинной 
склеродермической почке)
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Прогноз при ЮССД

• Прогноз в отношении жизни у детей более 
благоприятен, чем у взрослых

• Смертность от ССД у детей до 14лет составляет 
всего 0,04 на 1 000 000 населения в год;

• Причины летального исхода – прогрессирующая 
сердечно-легочная недостаточность, 
склеродермический почечный криз;

• Возможны формирование выраженных 
косметических дефектов, инвалидизация
вследствие нарушения функции опорно-
двигательного аппарата и развитием висцеральных 
поражений.
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