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Системна склеродермія у дітей (ювенільна сис-
темна склеродермія) є складним для діагностики та 
лікування захворюванням. Його поширеність остан-
нім часом збільшується, а клінічні дебюти та прояви 
з накопиченням знань представлені ще різноманітні-
шою палітрою. Раннє розпізнавання хвороби дозво-
ляє застосувати раннє агресивне лікування, що за-
побігає розвитку серйозної мультиорганної патології 
– тяжкої ангіопатії та вісцеропатій, які визначають 
прогноз захворювання. Огляд літератури останніх 
даних щодо клініки, перебігу, варіантів захворю-
вання, поглиблення уявлень про патогенез поцесів 
альтерації при ювенільної системної склеродермии, 
дозволяє розширити уявлення про прояви захворю-
вання та запідозрити їх на більш ранній стадії. Об-
говорені критерії діагностики сприяють мінімізації 
помилок у постановці цього мультисиндромного та 
мультисимптомного захворювання. Вкрай важливі 
адекватні та сучасні підходи до лікування. Ювеніль-
на системна склеродермія є складним аутоімунним 
процесом і вимагає застосування найрізноманітні-
ших підходів у лікуванні: від місцевого застосуван-
ня мазей, гелів, електрофорезу лікарських засобів; 
застосування традиційних протизапальної, антифі-
бозної та судинної терапії, – до найсучасніших засо-
бів, таких як генно-інженерні біологічні препарати 
– тоцилізумаб, абатацепт; генно-інженерне моно-
клональне антитіло до антигену В-лімфоцитів CD20 
– ритуксимабу. Наведено перспективи нових тера-
певтичних підходів – використання інгібітору тиро-
зинкінази – іматинібу мезилату, абитузумабу, фрезо-
лімумабу, а також роль трансплантації аутологічних 
стовбурових клітин. Максимально рання діагностика 
хвороби, варіантів її перебігу сприяє цілеспрямова-
ному вибору препаратів, деякі з яких краще допо-
магають при переважно шкірних проявах, інші – при 
легеневому фіброзі та/або легеневій гіпертензії чи 
нефропатії. Розширення знань як про клініку, так і 
про таргетні підходи до лікування різних варіантів 
перебігу ювенільної системної склеродермии спри-
яє покращенню діагностики та тактики ведення  
пацієнтів.

Ключові слова: системна склеродермія, діти, діа-
гностика, лікування.
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Вступ. Висловлювання англійського лікаря-рев-
матолога E.G.L.Bayoters в 1985 році досі залишається 
актуальним, не зважаючи на певні успіхи у вивченні 
клінічних проявів хвороби та значні досягнення в діа-
гностиці та лікуванні системної склеродермії.

Зростання захворюваності та поширеності скле-
родермії (СД), збільшення числа хворих з пере-
хресним (overlap) синдром, різноманіття клінічних 
проявів, чисельність етіологічних та патогенетичних 
компонентів, прогресуючий перебіг системної скле-
родермії (ССД), що призводить до розвитку незво-
ротних фіброзних змін шкіри та внутрішніх органів з 
порушенням їх функцій, труднощі у ранній діагнос-
тиці захворювання, робить актуальним вивчення цієї 
патології дітей та підлітків на ранніх етапах розвитку 
СД.

Мета дослідження. Проаналізувати сучасний 
стан проблеми системної склеродермії у дітей. 

Визначення. Склеродермія (СД) – хронічне за-
хворювання, що характеризується розвитком про-
гресуючого фіброзно-склеротичного ураження 
шкіри, опорно-рухового апарату, внутрішніх органів 
(их, серця, нирок, травного тракту) та розвитком по-
ширеного дистонусу мікросудин (синдром Рейно), в 
основі якого лежить ураження судин з переважан-
ням фіброзу та часто – за типом облітеруючого ен-
дартеріїту [1-5].

Історія захворювання. Вперше, ще 400 років до 
н.е., Гіппократ описував хворих «з натягнутою, сухою 
та щільною шкірою без виділення поту». У 1753 році 
італійський лікар К. Курціо описав спостереження ді-
вчинки Патрії Гальєра, яка мала напружену щільну 
шкіру навколо рота та холодну щільну шкіру на шиї, а 
у 1842 році англійський лікар В.Д. Чаун вперше опи-
сав клінічний випадок дитини з вісцеральними про-
явами СД [5-9]. Основним проявом захворювання є 
ущільнення шкіри, що дозволило Gintrac у 1847 році 
вперше застосувати термін «склеродермія» – «щіль-
на шкіра», «твердошкіра». У 1862 році AG. Maurice 
Raynaud описав явище «ствердіння шкіри кінцівок», 
яке супроводжувалося зміною окрасу – побілінням, 
посинінням, почервонінням. Цей феномен був на-
званий синдром Рейно (СР). Оскільки при СР було 
виявлено поразку як шкіри, так і сполучної тканини 
всіх внутрішніх органів, Гетц в 1945 році запропону-
вав називати захворювання «прогресуючим систем-
ним склерозом», це набуло визнання та поширення 

 «Системна склеродермія – загадка нашого покоління, драматична і несподівана при появі,  
унікальна і містична в своїх клінічних проявах, прогресуюча, яка наполегливо чинить опір  

лікуванню та призводить до відчаю і пацієнтів, і лікарів...»
E.G.L.Bayoters, 1985
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у зарубіжної літературі, і СР почали розглядати як за-
хворювання сполучної тканини [1, 5, 7, 9, 10].

Прийнято розрізняти обмежену склеродермію 
(ОСД), яка протікає без ураження внутрішніх органів 
та системну (ССД), з ураженням внутрішніх органів 
та СР. Дискусії про взаємозв’язок ССД та ОСД про-
довжуються. На думку деяких авторів, ОСД та ССД 
являють собою різновиди одного патологічного про-
цесу, що підтверджується наявністю більш ніж у по-
ловини дітей ураження внутрішніх органів при ОСД, 
односпрямованістю метаболічних зрушень, спіль-
ністю патогістологічних змін шкіри при обох формах 
хвороби, а також випадками трансформації локалі-
зованого процесу у прогре-
суючий системний склероз  
[1, 11-15].

Терміном «ювенільна 
склеродермія» (ЮСД) при-
йнято позначати всі випадки 
СД як ССД, так і ОСД, які де-
бютували до 16-річного віку 
пацієнта. ЮСД відокремлена 
в окрему форму, що свідчить 
про особливості клінічно-
го перебігу даної патології 
у дитячому віці, у клінічній 
картині переважає підгострий перебіг хвороби, ура-
ження шкіри має обмежений характер. Переважа-
ють геміформи СД зі схильністю до утворення контр-
актур. Вісцеральна патологія виражена помірно та 
виявляється головним чином при інструментально-
му обстеженні. Активність хвороби низька. ЮОСД 
зустрічається у 5–10 разів частіше, ніж ЮССД. Діти з 
діагнозом ЮОСД повинні обов’язково бути ретельно 
обстежені для ранньої діагностики ураження вну-
трішніх органів та виявлення ознак системності за-
хворювання [4, 13, 16, 17].

Епідеміологія. Захворюваність на ССД складає 
0,45-1,4 випадка на 100 тис. населення в рік [18, 19]. 
Частка дітей, хворих на СД до 16 років серед загаль-
ної кількості хворих становить менше 3%, а дітей в 
віці до 10 років лише 2% [7, 9, 12, 20]. Достовірні дані 
щодо поширеності та захворюваності на CСД у дітей 
у літературі відсутні [13, 21, 22]. Так, за даними одних 
авторів захворюваність на ССД у дітей становить 0,05 
випадків на 100 тис. дитячого населення, а за дани-
ми інших авторів – коливається від 0,27 до 1,9 випад-
ків на 100 тис. дитячого населення на рік [5, 12-15, 
20, 23]. 

ЮСД частіше дебютує у дошкільному та молод-
шому шкільному віці, у 5-8 років [4, 5, 7, 9, 20, 22, 24], 
хоча можливий дебют захворювання і в більш ран-
ньому віці. Описано випадок системного склерозу у 
дитини 1-го року життя. ЮССД однаково часто зустрі-
чається у дошкільному віці у хлопчиків та у дівчаток, 
а серед дітей старшого віку переважають дівчатка, 
які хворіють частіше у 3-4 рази [1, 5, 7, 9, 13,24].

Незважаючи на те, що офіційні статистичні дані 
щодо захворювання дітей на СД відсутні, літературні 
дані свідчать про зростання кількості хворих та зрос-
тання важкості захворювання у дітей [1, 2, 4, 17, 20, 
21].

Етіологія. Етіологія захворювання вивчена не-
достатньо. Обговорюється мультифакторний генез 
ССД, роль вірусних факторів (особливо герпесвірусів 

із характерною для них схильністю до персистенції та 
наявністю латентних форм), генетичної схильності, а 
також участь імунних та нейроендокринних факторів 
[1, 5, 21, 25]. Негативні фактори довкілля у багатьох 
промислових регіонах є пусковим механізмом ССД у 
10–15% випадків дебюту захворювання [8, 26-28].

Важливу роль у виникненні та розвитку ССД віді-
грає генетична схильність [1, 25, 27]. Існують відо-
мості про асоціацію генів гістосумісності HLA A9, В8, 
В35, DR1, DR3, DR5, DR11, DR52, С4А з ССД та встанов-
лені кореляційні зв’язки між імуногенетичними мар-
керами, наявністю специфічних аутоАТ та клінічними 
варіантами ССД [2, 10, 20] (табл. 1).

Патогенез. Патогенез CД складний [5, 10, 12, 16, 
20, 21]. Виділяють три основні ланки у патогенезі 
хвороби:

1. Розвиток аномалії синтетичної активності фі-
бробластів. Підвищення кологено- та фіброутворен-
ня посідає центральне місце в патогенезі ССД, що 
призводить до розвитку регіонального або генералі-
зованого фіброзу.

2. Патологія ендотелію судин, результатом є їхній 
спазм, склерозування. Цитотоксичні лімфоцити 
ушкоджують клітини ендотелію, що призводить до 
адгезії та агрегації тромбоцитів, активації згортання 
крові, виділення медіаторів запалення. Порушення 
мікроциркуляції супроводжується проліферацією 
гладком’язових клітин, звуженням діаметру судин, 
деформацією капілярної сітки, стазом крові.

3. Імунна активація. Порушення у Т- та В-ланках 
імунітету: Т-клітинна активація Т-хелперів, знижен-
ня Т-супресорів. Гіперпродукція цитокінів (інтер-
лейкінів – ІЛ-1, ІЛ-4, ІЛ-6), стимуляція проліферації 
В-лімфоцитів із посиленням синтезу специфічних 
аутоантитіл (АТ) до компонентів сполучної тканини 
(антицентромірні (АЦА) та антитопоізомерні (ScL-70), 
антинуклеарні (ANA). Імунні порушення запускають 
патологічний процес, сприяють перемоделюванню 
сполучної тканини, порушують метаболізм колагену, 
викликають гіперфункцію фібробластів. Надмірна 
кількість синтезованого колагену депонується в шкірі 
і підлягающих тканинах, у внутрішніх органах, зумов-
люючи розвиток клінічних проявів хвороби.

Класифікація [3, 20-22]. ССД відрізняється різно-
маніттям клінічних форм та варіантів перебігу. Згідно 
МКХ-10 виділяють ССД (системний склероз):

-M34.0 прогресуючий системний склероз;
-M34.1 синдром CREST;
-M34.2 системний склероз, спричинений меди-

каментозними засобами і хімічними сполученнями;
-M34.8 інші форми системного склерозу;
-M34.9 системний склероз неуточнений.

Таблиця 1 – Кореляція імуногенетичних маркеров 
з імунологічними і клінічними проявами ССД [10]

АутоАТ до антигенів HLA Клінічні особливості

Антитопоізомеразні ScL-70 
(топоізомераза-1)

DR5 (DR 11)
DR3/ DRw52, DQ7

Дифузна ССД, швидко прогресуючий 
перебіг, фіброз легень

АЦА  – антицентромерні АТ 
(центромери)

DR1, DR 11, DR 4, DR 8, 
DQ7В1

Лімітована ССД, повільно 
прогресуючий перебіг

Анти- РМ- ScL DR3/ DRw52
Легенева гіпертензія, перехресний 
(overlap) синдром: ССД-ДМ, підго-

стрий перебіг, ураження м’язів
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Класифікації ССД для дітей сьогодні не 
існує, застосовується робоча класифікація 
для дорослих, згідно якій виділяють 5 клі-
нічних форм ССД [16, 21, 29]:

1. Дифузна ССД,
2. Лімітована (акросклеротична) ССД,
3. Перехресна ССД (overlap – syndrome), 
4. Ювенільна ССД,
5. Вісцеральна ССД. 
Основними формами ССД є дифузна та 

лімітована, що мають чіткі відмінності де-
бюту та подальшого розвитку хвороби [16, 
21] (табл. 2).

Для перехресної ССД (overlap – 
syndrome) характерно поєднання ознак 
ССД із іншими системними захворювання-
ми сполучної тканини, такими, як дермато/
поліміозит (ДМ), ювенільний ідіопатичний 
артрит (ЮІА), системний червоний вовчак 
(СКВ). При вісцеральній ССД є ураження 
внутрішніх органів і СР, але шкірні зміни мі-
німальні або відсутні. У 1-2% ССД може бути 
без ураження шкіри [2]. 

Варіанти перебігу можуть бути: гострий 
(злоякісний), швидко прогресуючий; підго-
стрий, помірно прогресуючий; хронічний, 
повільно прогресуючий. Виділяють стадії захворю-
вання:

0. Дуже рання (або доклінічна), коли у хворого з 
СР виявляють позитивні АНА та/або «склеродерміч-
ні» аутоАТ, а також зміни при капіляроскопії;

I. Початкова – крім СР, виявляють 1-3 ознаки хво-
роби;

II. Стадія розгорнутих клінічних появ, що відо-
бражають системний характер процесу;

III. Пізня (термінальна) – у разі розвитку незво-
ротної недостатності життєво-важливих органів.

Клінічна картина. Гострий початок ЮССД може 
характеризуватись лихоманкою, у частини хворих на-
віть фебрильною, яка буває в дебюті хвороби лише у 
1% дітей. Можлива втрата маси тіла, слабкість, зни-
ження толерантності до фізичного навантаження. 
Для СД характерні ураження шкіри, опорно-рухового 
апарату, судин у поєднанні з ураженням внутрішніх 
органів.

Ураження шкіри. Шкірний патологічний процес 
при СД відрізняється стадійністю ураження, має у 
своєму розвитку три стадії, що поступово переходять 
одна в іншу [1, 13, 20, 21, 30, 31]. Розрізняють стадію 
набряку, ущільнення (індурації) та атрофії:

1. Стадія набряку є першою, може протікає клі-
нічно непомітно. З’являються набряклість, різнома-
нітні плями з характерним фіолетовим віночком по 
периферії. Залежно від інтенсивності набряку, шкіра 
може приймати різне забарвлення, від білого до си-
нюшне-розового.

2. Друга стадія – стадія індурації, характеризуєть-
ся тим, що шкіра робиться потовщеною, тістоподіб-
ної консистенції, нерухомої і набуває восковидного, 
біло-жовтого забарвлення.

3. Третя стадія – стадія атрофії, характеризується 
витонченням шкіри, яка виглядає як пергаментний 
папір, блищить, спаюється з підлягаючими ткани-
нами. На уражених ділянках шкіри припиняється 
зростання волосся, робота сальних та потових залоз. 

Можуть виникати ділянки депігментації або гіперпіг-
ментації. При тривалому перебігу хвороби можливе 
відкладання солей кальцію (кальцинатів) не тільки 
у підшкірній клітковині, а й у внутрішніх органах. На 
шкірі пацієнта можна бачити одномиттєво ділянки 
набряку, індурації, фіброзу та атрофії, що зумовлює 
діагностичні труднощі. Ураження шкіри у дітей мо-
жуть мати будь-яку локалізацію: тулуб, обличчя, кін-
цівки, сідниці.

Варіанти ураження шкіри у дітей:
- дифузне швидкопрогресуюче, тотальне, інду-

ративне ураження шкіри (синдром корсета або пан-
циря), 

- лімітоване (акросклеротичне) ураження дис-
тальних відділів кінцівок (кистей рук, стоп); 

- проксимальне ураження кінцівок вище 
зап’ясткових і плесневих суглобів;

- гемісклеродермія – однобічне ураження тулуба 
і кінцівок, інколи призводять до зменшення об’єму 
кінцівок і порушень їх росту;

- атипове – стерте або вогнищеве ураження 
шкіри.

Шкірний синдром спостерігається практично в 
усіх хворих дітей. Ураження слизових (хронічний 
кон’юнктивіт, фарингіт, атрофічний риніт, стоматит) у 
дітей спостерігається рідко [13].

Шкірний рахунок [22, 32]. Для визначення актив-
ності ССД використовують характеристику та кількіс-
не оцінювання вираженості ураження шкіри. Шкірні 
зміни оцінюють за 3-бальною системою: 0 – зміни 
відсутні; 1 – незначне ущільнення шкіри (шкіра о 
збирається у складку); 2 – помірне ущільнення шкіри 
(шкіра збирається у складку з труднощами); 3 – ви-
ражене ущільнення шкіри (у складку не збирається, 
дошкоподібна). 

Зміни оцінюють у 3 непарних зонах (обличчя, 
груди, живіт) і 7 парних зонах (пальці рук, кисті, пе-
редпліччя, плечі, стегна, гомілки, стопи). Сума вияв-
лених показників складає загальний шкірний раху-

Таблиця 2 – Порівняльна характеристика дифузної 
і лімітованої форм системного склерозу

Дифузная форма Лімітована форма
1. Поширене ураження шкіри кінцівок 
і тулуба (вище ліктьових і колінних 
суглобів), ураження проксимальних и 
дистальних відділів кінцівок протягом 
року післе виникнення СР

1. Обмежене ураження шкіри 
(кисті, стопи, обличчя), уражен-
ня дистальних відділів перед-
пліччя и кистей, гомілкі, стопи)

2. Перебіг гострий, 
швидкопрогресуючий

2. Перебіг хронічний, повільно 
прогресуючий

3. Одночасний (протягом року) 
розвиток ураження шкіри і СР

3. Тривало «ізольований» 
феномен Рейно – за кілька ро-
ків до залучення шкіри і появи 
інших ознак

4. Раннє і часте ураження внутрішніх 
органів (легень, нирок, серця, шлун-
ково-кишкового тракту), симптом 
крепітації сухожиль

4. Типово пізній розвиток леге-
невої гіпертензії (10% хворих), 
CREST-синдром (С – кальциноз, 
R – синдром Рейно, Е – езофа-
гіт, S – склеродактілія, Т – теле-
ангіоектазія)

5. Часто виявляються антито-
поізомеразні аутоАТ (анти-Scl-70)

5. Часто виявляються АЦА 
(антицентромерні АТ)

6. Деструкція капілярів 6. Дилатация капілярів

7.П’ятирічне виживання – 50-60% 7. П’ятирічне виживання 
85-90%
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нок від 0 до 51 бала. Шкірний рахунок використається 
для оцінки ефективності лікування та прогнозу.

Феномен Рейно (СР) – маркер ССД, зустрічається 
у 70-95% пацієнтів, в т.ч. у 75% хворих на ССД дітей, 
може з’явитися задовго до появи інших клінічних 
симптомів хвороби (за 2-5 років) [13, 16, 21, 30, 33]. СР 
є епізодами минущого порушення мікроциркуляції з 
ішемією внаслідок вазоспазму артерій, прекапіляр-
них артеріол і шкірних артеріовенозних анастомозів. 
СР обумовлений симетричним пароксизмальним 
вазоспазмом. Це феномен трифазної зміни кольору 
шкіри, найчастіше він торкається пальців рук і ніг, кін-
чиків вух, носа. Зміни кольору шкіри проходять три 
фази: початкова блідість, ціаноз та еритема. Під час 
вазомоторних порушень пацієнт відчуває холод, оні-
міння, поколювання, порушується чутливість шкіри, 
виникає біль. Тривалий СР є потенційно небезпеч-
ним симптомом, оскільки він прогресуючи може 
призвести до виразок, гангрени кінцівки, навідь до 
остеолізу дистальних фаланг пальців [34-36]. 

Рідко зустрічающим, але найважчим є системний 
СР, викликаний спазмом артерій внутрішніх органів 
(серця, легень, нирок, шлунково-кишкового тракту), 
головного мозку, органу зору. Клінічно він проявля-
ється підйомом артеріального тиску, порушенням 
коронарного кровотоку, інтенсивними головними 
болями, раптовим порушенням зору і слуху.

У 50-70% дітей з ССД виявляють ураження су-
глобів і кісток, це один із найбільш частих клініч-
них проявів захворювання у дітей, а в 30% випадків 
ураження суглобів і кісток діагностується як перший 
симптом ССД. Суглобовий синдром може проявляти-
ся поліартралгією, поліартритом або поліартритом із 
розвитком контрактур. Часто хворих турбуює полімі-
алгія, різка м’язова слабкість, обмеження рухів, що 
пов’язано з ураженням скелетних м’язів, розвитком 
фіброзуючого інтерстиціального міозиту із розрос-
танням сполучної тканини й атрофією м’язів [20-22, 
30]. Для ЮССД характерно частіше, ніж у дорослих, 
ураження суглобів і м’язів, тоді як СР і виражені скле-
ротичні ураження шкіри розвиваються рідше.

Ураження серця у дітей зустрічається нечасто у 
дебюті хвороби, але зростає зі збільшенням трива-
лості хвороби. Так, за даними Осмининой М.К., Геппе 
Н.А. (2015) ураження серця в дебюті захворювання 
виникає у 8% дітей, але зростає зі збільшенням три-
валості хвороби до 15%. За даними інших авторів у 
25-40% хворих виникають ураження серця по типу 
склеродермічного кардіосклерозу, який проявля-
ється зниженням скоротливої активності міокарду зі 
зниженням фракції викиду, порушеннями ритму та 
провідності, з формуванням сердцевої недостатнос-
ті. Фібропластичний ендокардит формується рідко. 
Може розвиватися фібринозний перикардит. Це все 
може стати причиною синдрому раптової смерті [20, 
22, 32, 37, 38]. 

Частота легеневої патології при ССД висока. Ура-
ження легенів спостерігається у 41-53% дітей у вигля-
ді інтерстиціального базального фіброзу, фіброзую-
чого альвеоліту із формуванням кіст та поступовим 
розвитком легеневої гіпертензії (ЛГ), обструктивного 
бронхіоліту. Фіброзний процес у плеврі може при-
зводити до адгезивного плевриту, зрощення синусів. 
Наявне «висхідне» поширення процесу, що особли-
во притаманно для ССД. Фіброз легень, що почався в 

базальних відділах, потім стає дифузним, поширюю-
чись вгору. Особливістю пневмофіброзу є ураження 
судин із розвитком ЛГ. Проте, у дітей ЛГ зустрічається 
рідко (7%), і сприймається як прогностично неспри-
ятлива ознака. Зміни у легенях можливо виявити при 
інструментальних дослідженнях (рентгенографії, спі-
рографії, КТ органів грудної клітки). Інтерстиціальне 
ураження легень (ІУЛ), розвиток ЛГ при ССД нега-
тивно впливає на прогноз захворювання [13, 39-43]. 
При лімітованій формі ССД капіляроскопія нігтьового 
ложа і шкірний рахунок можуть бути використані для 
оцінки ймовірності наявності ЛГ, вони є клінічними 
предикторами ЛГ при ССД [32, 44-46].

Ураження нирок мають від 5-14% до 15-30% 
дітей з ССД [4, 13, 20], розвивається хронічна склеро-
дермічна нефропатія, яка характеризується слідовою 
протеїнурією або мінімальним сечовим синдромом. 
Істинна «склеродермічна» нирка (склеродермічний 
нирковий криз) характеризується значною протеїну-
рією, злоякісною гіпертонією, швидко прогресуючою 
нирковою недостатністю, у дітей розвивається дуже 
рідко, меньше 1%. Ураження нирок при ССД є наслід-
ком склеродермічного ураження судин нирок  [7, 9, 
13, 30].

Шлунково-кишковий тракт уражається при ССД 
у дітей у 80% випадків. Серед ураженнь травного 
тракту найчастіше спостерігається ураження страво-
ходу і кишечнику (від 30 до 74%), вони виникають 
на ранніх стадіях хвороби. При склеродермічному 
езофагіті є утруднення ковтання, особливо твердої 
їжі, зригування, блювання, розвивається рефлюкс-
езофагіт. Це повязано з гіпотонією стравоходу. У 
разі горизонтального положення дитини виникає 
гастроезофагеальний рефлюкс із закиданням вмісту 
шлунка у стравохід. Як наслідок цього на слизовій 
оболонці стравоходу виникають ерозія та виразки. 
Також переродження гладкої мускулатури стравохо-
ду у фіброзну тканину призводить до формування 
стриктур у нижній третині та розширення відділу над 
звуженням. При ураженні товстої кишки розвиваєть-
ся порушення моторики, гіпотонія із запором, мож-
ливі трофічні виразки стінки кишки із подальшою їх 
перфорацією [20-22, 47].

Ураження нервової системи у дітей проявляєть-
ся периферичною полінейропатією, зумовленою СР. 
Але, локалізація вогнища СД на голові може супрово-
джуватися розвитком судомного синдрому (3%), осе-
редковими змінами в тканині головного мозку [30].

Діагностика. Великим досягненням можна вва-
жати розробку науковими центрами країн Європи в 
рамках EUSTAR (EULAR Scleroderma Trail and Research 
group) алгоритму ранньої діагностики ССД та ство-
рення нових діагностичних критеріїв ССД [16, 19, 48] 
(рис.). 

Є прямий зв’язок між прогнозом та термінами 
встановлення діагнозу ССД. Нерідко ССД діагнос-
тується на стадії виражених клінічних проявів, коли 
зміни в органах набули незворотного характеру та 
терапія неефективна, тому особливо важлива рання 
діагностика ССД.

Європейським співтовариством дитячих ревмато-
логів (Pediatric Rheu mato logy European Society), Аме-
риканською колегією ревматологів (ACR), Європей-
ською лігою по проблемам ревматизму (European 
League Against Rheumatism – EULAR) у 2007 році вста-
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новлені діагностичні критерії ювенільної системної 
склеродермії [21, 28, 31]: 

Великі:
– проксимальний склероз/індурація: симетричне 

потовщення, натяжіння та індурація шкіри;

Малі:
– шкіра: склеродактилія;
– периферийні судини: СР, телеан-

гіектазії, ямочкоподібні рубці та стон-
шення м’яких тканин кінчиків пальців, 
кистей і/або стоп;

– гастроінтестинальні: дисфагія або 
гастроезофагеальна рефлюксна хворо-
ба;

– серцеві: аритмія та серцева недо-
статність;

– ниркові: ниркова криза, артеріальна  
гіпертензія;

– дихальна система: фіброз пере-
важно в базальних відділах обох ле-
гень, що виявляється при стандарт-
ній рентгенографії грудної клітки; 
зниження дифузійної здатності легень 
та розвиток легеневої артеріальної  
гіпертензії;

– неврологічні: нейропатія;
– опорно-рухового апарату: тендо-

вагініти, артрит, міозит;
– серологічні: АНА, ССД-селективні 

АТ (АЦА, Scl-70, антифібриларин, анти-
PM-Scl, анти- РНК-полімерази 1, 2 та 3).

Рисунок – Алгоритм доклінічної ранньої диагностики ССД 
(M. Matucci-Cerinic et al., 2009).

Наявністіь 1-го великого або 2-х чи більше малих 
критеріїв є показником достовірності діагноза ССД. 
Класифікаційні критерії ACR/EULAR 2013 мають більш 
високу чутливість (90%), ніж критерії ACR 1980 (72%) 
[49-52] (табл. 3).

Для діагностики захворювання важливе зна-
чення має визначення специфічних аутоАТ, які 
асоційовані з ССД (найбільш вивчено сім), їх на-
зивають «стандартним профілем» аутоАТ при 
ССД [2, 3, 53] (табл. 4).

Дані АТ дуже рідко зустрічаються при інших 
захворюваннях сполучної тканини, тому є важ-
ливими діагностичними маркерами ССД. Добре 
вивчено чітку залежність між типом аутоАТ, ха-
рактером органних ураження, певними клініч-
ними фенотипами ССД [2, 54, 55]. Але, за дани-
ми Старовойтовой МН, Десиновой ОВ, Коневой 
ОА (2016) анти-Scl-70 виявляється як при дифуз-
ній, так і при лімітованій формі ССД, але від-
сутня кореляція між анти-Scl-70 і швидким про-
гресуванням патологічного процесу. За даними 
Aslı ASLAN (2014), Zulian F. (2016) також відсутня 
кореляція між підвищенням ANA при ЮСД та 
тяжкістю, активністю і прогресуванням хвороби 
у дітей. Також відомо, що невелика частина хво-
рих 1,7-6,4% [2, 56, 57] може бути негативними 
по аутоАТ. Негативність щодо аутоАТ при ССД 
асоційована з більш м’яким перебігом і більш 
сприятливим прогнозом. Є повідомлення про 
те, що аутоАТ можуть зникати протягом хвороби 
при доброякісному перебігу або на тлі успішно-
го лікування [2, 58]. Як правило, у одного хворо-
го виявляється лише один тип аутоАТ, який не 
змінюється протягом хвороби. Тому тестування 
на аутоАТ дуже важливе для діагностики, оцін-
ки перебігу та прогнозу у хворих на ССД. Проте, 

специфічні для склеродермії АТ ScL-70 виявляються 
лише в 34% дітей, АЦА – в 7% дітей. Відсутність спе-
цифічних АТ не суперечить діагнозу СД [7, 9, 13, 30]. 

Таблиця 3 – Класифікаційні критерії прогресуючого системного 
склерозу ACR/EULAR, 2013 [49]

Параметри Варіанти ознак Бали

Ущільнення і потовщення шкіри обох рук 
вище п’ястно-фалангових суглобів (ПФС) – 
проксимальна склеродерма

9

Ущільнення і потовщення шкіри пальців * - Склередема
- пальці дистальніше ПФС

2
4

Дигітальна ішемія * - Виразки
- рубчик

2
3

Телеангіоектазії 2

Капіляроскопічні зміни 2

Легенева артеріальна гіпертензія та/або
інтерстиціальне ураження легень 2

Феномен Рейно 3

Специфічні аутоантитіла (анти- ScL -70, 
антицентромерні, до RNA-полімерази III) 3

Згідно з цими критеріями, хворий класифікується як маючий достовірний 
діагноз ССД, якщо сумарна оцінка параметрів дорівнює або перевищує 9 
балів.
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Висока частота виявлення АНА у дітей із ССД (81-
97%). Цікаво відзначити, що у 1/3 АНА-позитивних 
дітей із ССД АТ АЦА та СКЛ-70 не виявляються [13].

Усім пацієнтам також рекомендується визна-
чення біомаркерів запалення (швидкість осідання 
еритроцитів (ШОЕ), С-реактивний білок (Срб)), до-
слідження клінічного та біохімічного аналізу крові, 
дослідження загального аналізу сечі, добової про-
теїнурії, швидкості клубочкової фільтрації для уточ-
нення функціонального стану нирок. Інструменталь-
на діагностика включає спірометрію для виявлення 
змін легеневих об’ємів, КТ органів грудної клітки, 
дослідження стравоходу (езофагогастродуоденоско-
пія, рентгеноскопія стравоходу з контрастною масою 
або фіброгастроскопія), доплерографія судин, ЕКГ та 
ЕХО-кардіографія [3, 13, 22, 31].

Серед різних способів інструментальної діагнос-
тики особливу увагу займає капіляроскопія нігтьово-
го ложа при СР. Характерними капіляроскопічними 
ознаками є зміна щільності капілярів, розширення 
капілярів, редукція капілярів з утворенням аваску-
лярних зон, поява кущових капілярів і геморагій, 
дезорганізація архітектоніки капілярної мережі ніг-
тьового ложа. Метод має високу чутливість і специ-
фічність, і входить до класифікаційних критеріїв ССД 
ACR/EULAR 2013 року [16, 22, 31, 46, 59]. 

Диференціальний діагноз ССД слід 
проводити з іншими захворюваннями 
сполучної тканини: ОСД, ЮІА, ЮДМ, СЧВ. 
Склеродермічне ураження шкіри також 
слід диференціювати з посттравматич-
ними змінами, вузлуватою еритемою, 
нейрофіброматозом, змінами шкіри при 
атопічному дерматиті [13, 31, 40]. Своє-
часна діагностика ССД дозволить вчасно 
розпочати тривалу протизапальну та іму-
носупресивну терапію.

Лікування [3, 4, 9, 13, 21, 31, 40]. 
Основна мета терапії склеродермії – 
зменшення активності перебігу запаль-
ного процесу, запобігання появи нових і 
розширення існуючих вогнищ ураження, 
зменшення площі ураження, запобігання 
ураження внутрішніх органів, розвитку 
ускладнень, т.е. уповільнити прогресу-
вання хвороби та досягти стабілізації 
процесу, підвищити якість життя. Ліку-
вання має бути своєчасним, багатоком-
понентним та патогенетично обґрунто-
ваним. Треба уникнути психоемоційних 
навантажень, впливу холоду, інсоляції, 
виключити планові щеплення, забезпе-
чити комфортний режиму життя. Раціон 
їжи має бути калорійним, озасвоюваним.

Фундаментом лікування є патогене-
тична терапія, яка впливає на головні 
ланки патогенезу хвороби: посилене ко-
лагено- та фіброзоутворення, порушен-
ня мікроциркуляції, вироблення аутоАТ 
до компонентів сполучної тканини, пе-
редбачає усунення або корекцію різних 
ланок патогенезу захворювання. Осно-
вними видими медикаментозної тера-
пії при ССД є імуносупресивна, проти-
запальна, антифібринозна та судинна 

терапія. Також використовуються локальні, симпто-
матичні та реабілітаційні заходи лікування [4, 5, 7, 9, 
31, 40]. Лікувальна тактика ССД на сучасному етапі 
розроблена під егідою Європейської ліги проти рев-
матизму (ACR/EULAR, 2017) цільовою дослідницькою 
групою EUSTAR [22, 31, 60, 61].

Імуносупресивну терапію призначають хворим 
на ССД при наявності високої активності, вираже-
ному прогресуванні захворювання, фіброзуючому 
альвеоліті, ураженні нирок.  В рекомендаціях EULAR 
з лікування пацієнтів із ССД підкреслено, що при 
ураженні шкіри найдоцільнішим є застосування ме-
тотрексату (Mt) [24, 40, 60-62]. Його використовують 
в у лікуванні ранньої дифузної ССД, при розповсю-
джених ураженнях шкіри, суглобів, м’язів, периарти-
кулярних контрактурах, при наявності перехресного 
синдрому, призначають per os або підшкірно (п/ш, 
методжек) у дозі 7,5-10-12 мг/м2 1 раз на тиждень, 
частіше разом з прийомом глюкокортикостероїдів 
(ГКС) у дозі 0,5 мг/кг на добу 6-8 тижнів зі зниженням 
дози до підтримувальної, протягом не менше 2-3 
років. Системне введення ГКС використовують при 
підгострому та гострому перебігу в ранню стадію при 
тяжких генералізованих підтипах ЮССД. В цих випад-
ках призначають щомісячне пульс-введення метилп-
реднізолону внутрішньовенно (в/в) в дозі 15-30 мг/

Таблиця 4 – «Стандартний профіль» аутоАТ, 
асоційованих з ССД

АутоАТ, асоційовані з ССД Клінічні прояви ССД

АЦА – 
антитіла до центромерів

Діагностичний критерій ССД,
CREST-синдром, лімітоване ураження шкіри, 
дигітальні виразки, кальциноз м’яких тканин, 
відсутність рентгенологічних ознак легенево-
го фіброзу, не розвивається склеродермічної 
криз СНК

АТА (ScL-70) – 
антитіла до топоізоме-
рази 1

Діагностичний критерій ССД,
Дифузне ураження шкіри, рано дигітальні ви-
разки, Швидкопрогресуючий важкий перебіг, 
висока летальність,
Рентгенологічні ознаки важкого легеневого 
фіброзу, предиктор легеневого фіброзу

Антинуклеарні антитіла:
до рібонуклеопротеази III 
– АРНКП III

антитіла к Th/To 

антитіла до U3-РНП – ау-
тоАТ до рибонуклеопро-
теїнам (РНП) UIPHП і U3РН

антитіла к PM/Scl 

Швидкопрогресуючий перебіг, частіше в 
літньому віці у чоловіків, важке дифузне ура-
ження шкіри,
предиктор склеродермічного ниркового 
кризу СНК, ураження легень рідко, високий 
ризик онкології

Лімітоване ураження шкіри, не характерні 
дигітальні виразки і гангрена, тяжке ураження 
внутрішніх органів – інтерстиціальне уражен-
ня легень, ЛАГ, СНК

Дифузне ураження шкіри, міозит, ураження 
серця, ЛАГ, СНК, вісцерити, інтерстиціальне 
ураження легень,
При АТ UIPHП – Поразка внутрішніх органів не 
характерно, крім інтерстиціального ураження 
легень, ЛАГ

Лімітоване ураження шкіри, міозит, с-м Рейно, 
перехресний синдром ССД / ПМ, прогноз 
сприятливий

Антитіла к Ku Перехресні синдроми ССД / ПМ і ССД / ПМ / 
СЧВ, міозит, артрит
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кг маси тіла на день (максимально 1000 мг на день) 
протягом 3 днів поспіль упродовж 3-6 місяців. Однак 
тривале призначення ГКС у високих дозах підвищує 
ризик ниркового кризу та має небажані явища. Тому 
ГКС-терапію призначають обмежено хворим із про-
гресуючим дифузним ураженням шкіри, рефрак-
терним артритом, активним міозитом, альвеолітом, 
серозитом в дозі 0,5-1 мг/кг зі зниженням до підтри-
мувальної дози 0,3 мг/кг.

Для лікування тяжкої дифузної форми CCД з ІУЛ та 
нирок, швидкопрогресуючим перебігом препаратом 
вибору є циклофосфамід (ЦФ). Призначають пульс-
терапію ЦФ в/в крапельно 15мг/кг (500-750 мг/м2) 1 
раз на місяць протягом 6-12 місяців, а потім 1 раз на 
2-3 місяці або щоденно per os по 1-2,5 мг/кг на добу. 
Тривалість курсу лікування ЦФ становить не менше 6 
місяців. Циклофосфан (ЦФ) рекомендований як пре-
парат першої лінії у всіх сучасних рекомендаціях при 
лікуванні ССД при ураженні шкіри і органів дихання в 
дозі per os 1,0–2,5 мг/кг/добу [13, 40, 61, 63]. 

При наявності ІУЛ також рекомендується вико-
ристати азатіоприн в дозі 1,0–2,5 мг/кг/добу per os 
разом з низькими дозами ГКС як на початку терапії, 
так і після курсу ЦФ. У дітей можливе використання 
Циклоспорину А (ЦсА) дозі 2,5-5 мг/добу при не 
єфективності ЦФ. Однак терапевтичний потенціал 
ЦсА при ССД обмежений потенційною нефротоксич-
ністю [31, 40].

При прогрессуванні захворювання, а також при 
тяжкому геніралізованному ураженню можливо ви-
користання генно-інженерних біологічних препара-
тів (ГІБП) [7, 9, 22, 62, 64, 65]. Виявлена кореляція між 
високим рівнем циркуляції ІЛ-6 зі ступенем тяжкості 
захворювання та більшою частотою смертельних ви-
падків або прогресуючим фіброзом легенів при ССД. 
До 2019 року описано тільки 7 випадків застосуван-
ня тоцилізумабу при ССД у дітей. У жодному з них 
не було небажаних явищ при лікування дітей з ССД 
тоцилізумабом [14, 31, 62, 64-66]. Тоцилізумаб, інги-
бітор ІЛ-6, призначається в/в крапельно при масі тіла 
менше 30 кг – 12 мг/кг 1 раз на 2-4 тижні, більше 30 
кг – 8 мг/кг 1 раз на 2-4 тижні або п/ш 162 мг 1 раз на 
тиждень. Є роботи, які вказують на ефективність аба-
тацепту, який вводять в/в крапельно дітям 6-18 років 
з масою тіла менше 75 кг – 10 мг/кг, після першого 
застосування препарат у такій дозі рекомендується 
вводити через 2 і 4 тижні, а потім через кожні 4 тижні 
[21].

У дитячому віці часто застосовується антифіброз-
ний засіб – D-пеніциламін, який пригнічує надлиш-
ковий сінтез колагену фібробластами, активує кола-
геназу, порушує дозрівання колагена, що прискорює 
його розпад, пригнічує аутоимунє запалення [7, 9, 
13, 31]. Його призначають при прогресуючому пере-
бігу ССД із дифузною індурацією шкіри та змінами 
внутрішніх органів в дозі 2,5-5 мг/кг на добу, підви-
щуючи кожні 3-5 днів до максимальної дози – 15-20 
мг/кг, але не більше 750 мг на добу. Тривалість ліку-
вання може складати від 6-12 місяців до 3-5 років. 
Дотепер немає єдиної думки щодо ефективності 
D-пеніциламіна, який використається при лікуванні 
як ССД, так і ОСД. При хронічному перебігу захворю-
вання із групи антифіброзних засобів використають 
ферментативні препарати (лідаза, лонгідаза, роні-
даза), які впливають на систему гіалуронова кисло-

та – гіалуронідаза та пригнічують фіброзоутворення, 
призначають курсами п/к або в/м ін’єкцій, аплікацій 
або електрофорезу на індуративно змінені ткани-
ни та контрактури. Гіалуронідаза призначається по 
32-64 УО п/к або в/м 12 ін’єкцій через день 2 рази на 
рік. Лонгідаза вводиться в/м в дозі 1500-3000 МО 5 
– 15 введень (залежно від тяжкості захворювання) з 
інтервалом між ін’єкціями від 3 до 10 днів, дітям з 12 
років. Показаний також електрофорез або аплікації 
гіалуронідази або лонгідази на ділянки контрактур і 
склеротично змінених тканин [4,21].

Для корекції порушень мікроциркуляції вико-
ристовують вазодилататори, дезагреганти, антикоа-
гулянти [7, 9, 22, 31, 40]. Показання до застосування: 
виражений СР, ЛГ, ниркова гіпертензія. Призначення 
різних вазоактивних препаратів доцільно на всіх ста-
діях захворювання.

Лікування судинних уражень при СР у дітей вклю-
чає традиційне використання блокаторів кальцієвих 
каналів, які є терапією першої лінії СР. Вони викли-
кають системну периферичну вазодилатацію, що 
сприяє зменшенню частоти й інтенсивності епізо-
дів вазоспазму, поліпшенню кровообігу. Блокатори 
кальцієвих каналів у дітей призначаються курсами 
протягом року в дозі: ніфедипін – 0,25-0,5 мг/кг 2 
рази на день; амлодипін – 2,5-10 мг/добу, дилтіазем 
– 2,5-10 мг/добу. 

Інгібітори ангіотензинперетворюючого фермен-
ту (АПФ) – каптоприл, еналаприл, лізіноприл – при-
значають в першу чергу хворим зі склеродермічною 
ниркою, артеріальною гіпертензією. Каптоприл 
може привести до розвитку гіпотензії, тому дітям 
його призначають при перших прийомах з невели-
ких доз (0,1-0,2 мг/кг на добу), а далі поступове під-
вищення дози до ефективної (0,3-0,5 мг/кг на добу). 
Також початкова доза еналаприлу – 0,1 мг/кг на добу 
за 1-2 прийоми (не більше 2,5 мг/добу) збільшується 
до ефективної (0,5 мг/кг на добу). Доза лізиноприлу 
складає 0,08 мг/кг 1 раз на добу.

Антагоніст рецепторів ангіотензину II лозартан 
зменшує частоту та тяжкість нападів вазоспазму, 
добова доза 0,7-1,4 мг/кг (макс. 50-100 мг) у дітей 
старше 6 років. У клінічній практиці використовують 
дезагреганти. Пентоксифілін призначають в/в кра-
пельно у дозі 20 мг/рік життя на добу за 2 введення 
12-14 днів, а далі переходять на пероральний при-
йом – 0,1-0,3 г/добу за 2 прийоми. Дипіридамол 
використовується як інгібітор агрегації тромбоцитів, 
ангіопротектор, вазодилататор міотропної дії, його 
призначають у дозі 5мг/кг маси тіла за 2-3 прийоми 
протягом 12 місяців. Засобом вибору при прогресу-
ючому розповсюдженому СР і тяжких судинних ура-
женнях із ішемічними некрозами на шкірі є препа-
рат простагландинів (альпростадил, вазапростан). 
Фармакологічна дія – пригнічення профібротичних 
факторів, вазодилатація, пригнічення активності й 
агрегації тромбоцитів. Рекомендується в/в введен-
ня препарату в дозі 20-40 мкг/добу, перфузія прово-
диться із розрахунку 0,6 мк/кг за год, 10-15 перфузій 
на курс. 

Перспективні підходи до лікування ССД. Імати-
ніб мезилату, інгібітор тирозинкінази та нинтеда-
ниб, інгібітор рецепторів тирозинкінази, селективно 
пригнічують тирозинкіназу, заважають синтезу голо-
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вних медіаторів фіброзу, можуть бути корисним для 
пацієнтів із ССД. 

Вивчення імунологічних порушень при ССД по-
казало важливу роль В-лімфоцитів у розвитку фі-
брозуючих процесів у шкірі та внутрішніх органах. 
Є невелика кількість дослідженнь, які свідчать про 
поліпшення стану шкіри та легенів при використан-
ні ритуксимабу [12, 31, 42, 63, 67]. Найбільше до-
слідження з оцінки впливу ритуксимабу включало 
63 пацієнти з ССД, які отримували ритуксимаб, у 
порівнянні з 25 дітьми із групи контролю. За період 
спостереження 7 місяців у пацієнтів з ІУЛ ритуксимаб 
продемонстрував здатність запобігати подальшому 
зниженню життєвої ємкості легень [12, 31]. 

Також у стадії вивчення у дорослих пацієнтів з 
ССД нові методи лікування – трансплантація ауто-
логічних стовбурових клітин, яка вивчається в бага-
тьох країнах – Канаді, Германії, Бразілії, США,Франції, 
Данії; також проходять опробування нові ГІБП – абі-
тузумаб, фрезолимумаб [63, 68-71]. 

Для лікування тяжкого СР можуть призначатися 
низькомолекулярні гепарини. При ураженні травно-
го тракту крім базисної терапії використовують ан-
тациди, інгібітори протонної помпи, препарати, що 
нормалізують моторику. При м’язово-суглобовому 
синдромі з вираженим больовим синдромом засто-
совують нестероїдні протизапальні засоби (НПЗП) 
(диклофенак, ібупрофен, мелоксикам (моваліс), на-
проксен) [13, 31, 40].

Показане місцеве лікування з аплікаціями мазей, 
що містять гепарин, ГКС, троксерутин, хондроїтину 
сульфат, індометацин, нафталанове масло або офі-
цинальних мазей (гепарин, актовегін, хондроксид, 
метилурацил, контратубекс, траумель, мадекасол). 
Місцеве лікування рекомендовано проводити по-
стійно з невеликими перервами. Також викорис-
товують розчин 50% диметилсульфоксиду (ДМСО) 
у вигляді аплікацій, можливе його поєднання із су-
динними та протизапальними засобами. Місцево 
рекомендован електрофорез та іонофорез із судин-
ними, антиоксидантними, антифіброзними та проти-
запальними препаратами [13, 21, 31, 40].

Комплексне лікування хворих ССД обов’язково 
включає курси лікувальної фізкультури, масажу, в 
період клінічної ремісії – грязьові аплікації, баль-
неотерапію, гіпербаричну оксигенацію. Санаторно-
курортне лікування показане хворим із хронічним 

перебігом та мінімальною активністю ССД з вклю-
ченням сірководневих та вуглекислих ван, фізіотера-
пії, лікувальної грязі [13, 21, 31, 40].

Прогноз для пацієнтів із ССД при адекватному 
лікуванні, крім тяжких форм прогресуючого перебі-
гу, для життя позитивний. У дітей частіше спостері-
гаються обмежені форми захворювання, асиметрія 
росту кінцівок (при ураженні однієї кінцівки), від-
ставання в рості та масі тіла. Можливе формування 
виражених косметичних дефектів, інвалідізація хво-
рих у зв’язку з порушенням функції опорно-рухового 
апарату і розвитком вісцеральних уражень. Прогноз 
щодо життя в дітей із ЮСД значно сприятливіший, 
ніж в дорослих. Смертність дітей віком до 14 років 
становить 0,04 на 1млн. населення на рік. П’ятирічне 
виживання – 95% [7, 9, 16, 30, 31]. Найбільш пошире-
ні причини летальності – ІУЛ, ЛГ, аритмії, прогресу-
юча серцево-легенева недостатність, склеродерміч-
ний нирковий криз [7, 9, 19, 22, 72].

Висновки: 
1. Ранні симптоми ЮСД можуть бути неспецифіч-

ними – незрозуміла лихоманка, втома, артралгії, мі-
алгії, м’язова слабкість, незрозумілий біль у животі, 
феномен Рейно, що створює труднощі у діагностиці 
захворювання.

2. На ранній стадії захворювання можливо запо-
бігти розвитку фіброзу та ускладнень, тяжкої ангіо-
патії, вісцеропатій, які визначають прогноз захворю-
вання.

3. Необхідно виявляти настороженість щодо мож-
ливого розвитку системного процесу не тільки при 
багатоосередкових та поширених проявах СД, але й 
за наявності поодиноких обмежених бляшок.

4. Назначення агресивної терапії на ранніх етапах 
розвитку ЮСД є доцільним для попередження про-
гресування патологічного процесу.

5. Враховуючи прогресуючий у більшості випадків 
перебіг хвороби, важливо звернути увагу пацієнта на 
обов’язковість лікарського контролю та регулярне 
обстеження для раннього виявлення ознак прогре-
сування хвороби та корекції терапії.

Перспективи подальших досліджень. Враховую-
чи, що ССД є тяжкою патологією, особливо у дітей, 
планується подальше поглиблене вивчення цієї про-
блеми, оптимізація алгоритму діагностики та індиві-
дуального підходу до лікування.
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СИСТЕМНА СКЛЕРОДЕРМІЯ. ОГЛЯД ЛІТЕРАТУРИ
Конюшевська А. А., Пархоменко Т. А., Сидоренко Н. В., Вайзер Н. В., Баличевцева І. В. 
Резюме. Стаття присвячена сучасному стану проблеми системної склеродермії у дітей. Зроблено істо-

ричний екскурс в уявлення про захворювання та його дефініції. Представлено літературний огляд сучас-
ного уявлення про епідеміологію, етіологію, патогенетичні варіанти, імуногенетичні маркери і предиктори 
варіантів перебігу, класифікацію, перебіг, клініку системної склеродермії у дітей. Підкреслено, що ранні 
симптоми ювенільної системної склеродермії можуть бути неспецифічними – незрозуміла лихоманка, 
втома, артралгії, міалгії, м’язова слабкість, незрозумілий біль у животі, феномен Рейно, що створює труд-
нощі у діагностиці захворювання. Представлені сучасні критерії діагностики системної склеродермії та її 
клінічних варіантів. Докладно висвітлено останні дані щодо можливості лікування захворювання: імуносу-
пресивна, протизапальна, антифібринозна, судинна терапія, а також локальна, симптоматична терапія та 
реабілітаційні методи. Особливу увагу приділено останньому міжнародному досвіду використання генно-
інженерних біологічних препаратів у лікуванні системної склеродермії у дітей – тоцилізумабу, абатацепту та 
генно-інженерному моноклональному антитілу до антигена В-лімфоцитів CD20 – ритуксимабу. Обговорено 
перспективи використання інгібітору тирозинкінази – іматинібу мезилату, абитузумабу, фрезолімумабу, а 
також роль трансплантації аутологічних стовбурових клітин. Підкреслено, що якомога ранній діагноз та 
початок лікування на ранній стадії захворювання може запобігти розвитку фіброзу та ускладнень, тяжкої 
ангіопатії, вісцеропатій, які визначають прогноз захворювання. Доцільне призначення агресивної терапії 
на ранніх етапах розвитку ювенільної системної склеродермії для попередження прогресування патоло-
гічного процесу. Зроблени виводи, що системна склеродермія є тяжкою патологією, особливо у дітей та 
потребує подальшего поглибленного вивчення цієї проблеми, оптимізації алгоритму діагностики та інди-
відуального підходу до лікування.
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SYSTEMIC SCLERODERMIA. LITERATURE REVIEW
Koniushevska A. A., Parkhomenko T. A., Sydorenko N. V., Vaizer N. V., Balychevtseva I. V. 
Abstract. The article is devoted to the current state of the problem of systemic scleroderma in children. A 

historical insight into the concept of the disease and its definitions is made. A literary review of the modern 
concept of epidemiology, etiology, pathogenetic variants, immunogenetic markers and predictors of variants of 
the course, classification, course, clinic of systemic scleroderma in children is presented. . It is emphasized that the 
early symptoms of Juvenile Systemic Sclerodermia may be nonspecific – unexplained fever, fatigue, arthralgia, 
myalgia, muscle weakness, unexplained abdominal pain, Raynaud’s phenomenon, which creates difficulties in 
diagnosing the disease. The modern criteria for the diagnosis of systemic scleroderma and its clinical variants are 
presented. The latest data on the possibility of treating the disease are highlighted in detail: immunosuppressive, 
anti-inflammatory, antifibrоtic, vascular therapy, as well as local, symptomatic therapy and rehabilitation 
methods. Particular attention is paid to the latest international experience in the use of genetically engineered 
biological drugs in the treatment of systemic scleroderma in children – tocilizumab, abatacept and genetically 
engineered monoclonal antibody to the B-lymphocyte antigen CD20 – rituximab. The prospects for the use of the 
tyrosine kinase inhibitor – imatinib mesylate, abituzumab, fresolimumab, as well as the role of autologous stem 
cell transplantation are discussed. It is emphasized that the earliest possible diagnosis and initiation of treatment 
at an early stage of the disease can prevent the development of fibrosis and complications, severe angiopathy, 
visceropathy, which determine the prognosis. It is advisable to prescribe an aggressive therapy in the early stages 
of development of Juvenile Systemic Sclerodermia to prevent the progression of the pathological process. It is 
concluded that Systemic Sclerodermia is a serious pathology, especially in children and requires further in-depth 
study of this problem, optimization of the diagnostic algorithm and individual approach to treatment.

Key words: systemic scleroderma, children, diagnosis, treatment.
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