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СИСТЕМНЫЙ СКЛЕРОЗ



Системный склероз или системная

склеродермия(ССД) – аутоиммунное

заболевание соединительной ткани с

характерным поражением кожи,

сосудов, опорно-двигательного

аппарата и внутренних органов (легкие,

сердце, пищеварительный тракт, почки)

в основе которого лежат нарушения

микроциркуляции и генерализованный

фиброз.



 Первичная заболеваемость колеблется от

4 до 20,0 на 1 млн населения в год.

 Заболевают преимущественно лица в

возрасте 30-50 лет.

 Соотношение мужчин и женщин -1:5.

 Лица негроидной расы подвержены

заболеванию в большей степени, чем

представители европеоидной расы.

Эпидемиология



Формы склеродермии

Склеродермия

Ограниченная 

склеродермия
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Склеродермия 

волосистой части 
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Лимитированная 

форма

Диффузная форма



*Лимитированная форма
Поражение кожи ограничено дистальными отделами
конечностей и лицом;

Длительный период изолированного синдрома Рейно;

Позднее развитие легочной гипертензии, поражение ЖКТ,
телеангиэктазии, кальциноза;

Выявление антицитромерных антител;

Расширение капилляров ногтевого ложа без выраженных
аваскулярных участков;

Относительно благоприятный прогноз.



*Диффузная форма

• Поражение кожи охватывающее дистальные и

проксимальные отделы конечностей;

•Быстропрогрессирующее развитие феномена Рейно;

• Раннее развитие висцеральной патологии

(интерстициального поражения лёгких, поражения

ЖКТ, миокарда, почек);

• Деструкция капилляров;

• Выявление АТ к топоизомеразе-1 (Scl-70).

• Неблагоприятный прогноз.



КЛИНИЧЕСКИЕ 

ПРОЯВЛЕНИЯ

СИСТЕМНОГО СКЛЕРОЗА



CREST - синдром

С – (Calcinosis cutis) кальциноз кожи

R – (Raynaud's phenomenon)  синдром 

Рейно

E – (Esophageal dysfunction)  

нарушение моторики пищевода

S – (Sclerodactilya) склеродактилия

T – (Telangiectasia) телеангиэктазии.



- Проявляется побледнением, цианозом, а затем реактивной

гиперемией дистальных отделов кожи рук.

СИНДРОМ РЕЙНО
- ЭПИЗОДИЧЕСКОЕ НАРУШЕНИЕ ПЕРИФЕРИЧЕСКОЙ ЦИРКУЛЯЦИИ

ВСЛЕДСТВИЕ ЛОКАЛЬНОГО АРТЕРИАЛЬНОГО ВАЗОСПАЗМА

ДИГИТАЛЬНЫХ АРТЕРИЙ И КОЖНЫХ СОСУДОВ В ОТВЕТ НА

ВОЗДЕЙСТВИЕ ХОЛОДА ИЛИ ЭМОЦИОНАЛЬНОГО СТРЕССА.



Плотный отек кожи

дистальных отделов

верхних конечностей

Понятие 

«кожного 

счета»



ПОРАЖЕНИЕ КОЖИ (дигитальные рубчики, язвы,

маскообразное лицо, симптом «кисета»)

Дигитальные рубчики (крысиные укусы)- западающие

участки на верхушках пальцев вследствие ишемии.

Симптом «кисета» —
уменьшение ротовой апертуры, 

истончение красной каймы губ, 

вокруг которых формируются 

радиальные складки. 



Телеангиэктазии

- расширенные капилляры

и венулы с характерной

локализацией на пальцах

кистей, ладонях и лице.



Кальциноз

мягких тканей



МЫШЕЧНО-СКЕЛЕТНЫЕ НАРУШЕНИЯ

(артрит коленных, лучезапястных суставов,

сгибательные контрактуры, укорочение и

деформация пальцев рук и ног, атрофия мышц,

мышечная слабость)



ПОРАЖЕНИЕ ЖКТ (эрозии и язвы пищевода, поражение

желудка, нарушения всасывания железа, поражение

толстого и тонкого кишечника)



Проявления со стороны ЖКТ:

Дисфагия

Изжога

Вздутие живота после приема пищи

Раннее насыщение 

Запор

Метеоризм

Диарея



ПОРАЖЕНИЕ ЛЕГКИХ
Диффузный пневмосклероз проявляется

одышкой, сухим кашлем и слабостью.

Аускультативно - двухсторонняя базальная

крепитация, которую часто описывают как «треск

целлофана».

Лѐгочная гипертензия

проявляется 

быстропрогрессирующей

одышкой.

Аускультативно –

акцент и раздвоение 

второго тона во II межреберье

у левого края грудины.



ПОРАЖЕНИЕ СЕРДЦА

 Фиброз миокарда желудочков.

 Аритмии и нарушение проводимости сердца

(суправентрикулярная тахикардия,

экстрасистолия, удлинение P-Q, блокада

передней ветви ЛНПГ).

 Признаки миокардита.

 Поражение перикарда

(в виде перикардита).

 Сердечная недостаточность.

 Изменения сердца могут развиваться

вторично: вследствие патологии легких

(легочной гипертензии) и почек (СПК).



ПОРАЖЕНИЕ ПОЧЕК

- Склеродермический почечный криз –

развивается у 5-10% больных, преимущественно

у больных с диффузной формой ССД.

- Характерными проявлениями

склеродермического почечного

криза являются: остро

развивающаяся и

быстропрогрессирующая

почечная недостаточность,

злокачественная

артериальная гипертензия.



ДИАГНОСТИЧЕСКИЕ КРИТЕРИИ 

СИСТЕМНОЙ СКЛЕРОДЕРМИИ

Большой критерий:

- Проксимальная склеродермия:

симметричное утолщение кожи в области

пальцев, с распространением

проксимально от пястно-фаланговых и

плюснефаланговых суставов. Изменения

кожи могут наблюдаться на лице, шее,

грудной клетке, животе.

* - Американская ревматологическая ассоциация; 



Малые критерии:

 Склеродактилия: перечисленные выше кожные изменения,

ограниченные пальцами.

 Дигитальные рубчики — участки западения кожи на

дистальных фалангах пальцев или потеря вещества

подушечек пальцев.

 Двусторонний базальный пневмофиброз; сетчатые или

линейно-узловые тени, наиболее выраженные в нижних

отделах легких при стандартном рентгенологическом

обследовании; могут быть проявления по типу «сотового

легкого».
Для достоверного диагноза у больного должен быть либо большой критерий, либо 

два малых критерия
(Чувствительность 97%).



Новые критерии ССД 

в  диагностике заболевания 
1. Уплотнение кожи пальцев обеих рук, распространяющееся 

проксимальнее пястнофаланговых суставов — 9 баллов.

2. Уплотнение кожи на пальцах кистей: уплотнение кожи пальцев — 2 

балла; склеродактилия дистальнее пястно-фаланговых суставов, но 

проксимальнее межфаланговых суставов — 4 балла.

3. Поражение кончиков пальцев (учитывается наибольший балл): 

дигитальные язвы — 2 балла; точечные шрамы на кончиках пальцев 

(«крысиные укусы») — 3 балла.

4. Телеангиэктазии — 2 балла.

5. Изменения по результатам подногтевой капилляроскопии — 2 балла.

6. Легочная гипертензия - 2 балла и/или интерстициальная болезнь легких 

– 2 балла (максимальный счет 2).

7. Феномен Рейно — 3 балла.

8. Аутоантитела, ассоциированные с системным склерозом 

(антицентромерные, антитопоизомеразные I, антиРНК полимеразные III) 

(максимальный счет 3) — 3 балла.

Заболевание может быть классифицировано как системный 

склероз, если сумма равна 9 баллам и более.



* ОАК (увеличение СОЭ, изменение гемоглобина,

эритроцитов);

* ОАМ (гипостенурия, протеинурия, уменьшение

удельного веса мочи, появление цилиндров);

* Б/хим. ан. крови (АлАТ, АсАТ, общий белок и белковые

фракции, глюкоза, креатинин, мочевина, холестерин);

* Антинуклеарные антитела (ANA) - повышение титров

антител;

* Антицентромерные АТ - повышение титров антител;

* Определение АТ к топоизомеразе-1 (Scl-70)

повышение титров антител.

При лабораторном 

исследовании



*ФГДС - признаки эзофагопатии, гастропатии. 

*R-графия пищевода и желудка с контрастированием; 

*УЗИ ОБП

*R-графия ОГК - интерстициальное  поражение легких 

(матовое стекло); 

*ЭКГ (нарушения ритма и проводимости);

*ЭхоКГ - наличие легочной гипертензии;

*КТ ОГК - изменение легочной ткани и интерстициальные 

повреждения; 

*R-графия суставов - признаки артрита, остеолиза, 

кальцинатов;

*Капилляроскопия – дилатация и редукция 

капилляров(в настоящий момент в РБ не выполняется);

Инструментальные 

исследования



РАЗБОР 

КЛИНИЧЕСКОГО СЛУЧАЯ



Пациентка А, 61 год.

На момент осмотра предъявляет жалобы на:

- слабость, снижение аппетита;

- чувство раннего насыщения, дисфагию, тяжести в 

эпигастрии;

- тошноту невыраженную, но часто повторяющуюся;

- реже боли небольшой интенсивности в эпигастрии

и области проекции послеоперационного рубца 

(ВАШ от 3 до 6);

- нечастую изжогу.

Жалобы



Пациентка А, 61 год, уроженка г. Воронеж, в Беларуси 

проживает около 20 лет.

С юности мерзли руки и ноги, в 1995 г. ей был выставлен 

диагноз: синдром Рейно. 

В 2002 г. синдром Рейно начал активно прогрессировать,

пациентка обратилась к ревматологу и в 2003 г. ей был

выставлен диагноз: Системная склеродермия,

лимитированная форма.

Параллельно с синдром Рейно на момент постановки диагноза

у пациентки был плотный индуративный отек кистей,

единичные телеангиэктазии, поэтому диагноз практически не

вызывал сомнений.

Диагноз был подтвержден иммуноблотом.

Anamnesis 

morbi



Также с 1996 г. пациентка отмечает

жалобы на чувство тяжести в эпигастрии,

изжогу, быструю насыщаемость,

периодические боли в эпигастрии, вздутие

живота.

По данным ФГДС: язва 12-ПК.

Недостаточность кардии. Эрозии желудка,

в связи с чем 2 раза в год пациентка

выполняла ФГДС.

Anamnesis 

morbi



Родилась в России в полной семье, 1 по счету ребенком. В

семье 4 ребенка. В физическом и психическом развитии от

сверстников не отставала. В школу пошла в 6 лет. В России

проживала до 40 лет.

Жилищные условия: удовлетворительные, питание

достаточное, рациональное, сбалансированное.

Вредные привычки: отрицает.

Перенесенные заболевания: простудные, язва 12-ПК.

Аллергологический анамнез: не отягощен.

Наследственный анамнез: отягощен, у отца – онкология

кишечника, выявлена на поздней стадии- умер; у бабушки –

рак пищевода. У младшей сестры – ограниченная форма

склеродермии.



На протяжении 10 лет пациентка ежегодно наблюдалась у 

ревматолога и ежегодно проходила стационарное лечение, 

регулярно принимала препараты:

1.блокаторы протонной помпы;

2.прокинетики;

3.купренил (доза варьировала от 1 до 2 таблеток в 

зависимости от переносимости препарата).

Превалирующими симптомами оставался синдром Рейно и

патология ЖКТ: изжога, чувство стояния пищи.

Когда пациентка ходила на работу ее беспокоили мелкие

суставы стоп, голеностопные суставы, шейный отдел

позвоночника, головные боли и головокружения.

Простудными заболеваниями болела редко. На протяжении 10

лет кожные проявления прогрессировали медленно. Также

медленное прогрессирование диффузного пневмосклероза.



Anamnesis 

morbi
В 2016 году на одном из ФГДС у пациентки выявили пищевод 

Баррета. 

С целью подтверждения данного диагноза пациентка 

обратилась к морфологу на кафедру патологической анатомии 

– пищевод Баррета подтвержден.

С вопросом о тактике ведения данного заболевания пациентка 

обратилась к нескольким специалистам: к гастроэнтерологу, к 

ревматологу. 

Гастроэнтеролог рекомендовал пациентке принимать:

 блокаторы протоновой помпы;

 антациды;

 де-нол;

 проходить ФГДС 1 раз в полгода. 



У пациентки отягощенный наследственный анамнез, у отца

была онкология кишечника, у бабушки рак пищевода.

Она решила обратиться к своему знакомому онкологу,

который ранее её оперировал по поводу очаговой мастопатии.

Врач-онколог предложил ей сделать операцию по поводу

пищевода Баррета.

Anamnesis 

morbi



Пациентка дала свое согласие на операцию.

Операция проводилась в одном из межрайонных
онкологических диспансеров по месту работы онколога.

25.05.2016г.

Пациентке была выполнена лапаротомия, симультантная
операция: проксимальная резекция желудка с резекцией н/3
пищевода с доступом по Герлоку.

Удалена 1/3 пищевода и 2/3 желудка. Параллельно удален
желчный пузырь.



Межрайоный онкологический диспансер



В послеоперационном периоде у пациентки возникла

застойная пневмония верхней доли слева, она находилась в

реанимации. В результате образовался реактивный плеврит со

следами жидкости в плевральной полости слева.

Пациентка выписана 07.06.16 под наблюдение хирурга по

месту жительства.

Когда пациентка пришла закрывать больничный лист,

выяснилось, что ее в течении месяца беспокоит рвота и

потеря веса.

После проведенного исследования: R-графия желудка с Ba у

пациентки выявлена стриктура пищевода (9 см в диаметре

над местом сужения). Переговорив с прооперировавшим

пациентку доктором, пациентка приехала в больницу для

проведения бужирования. В тот же день вернулась домой.



Спустя 1,5 – 2 недели после бужирования подъем температуры

до 38º, пациентка вызвала СМП. Ее отвезли в 5 ГКБ для

выполнения R-графии. Пневмония не подтвердилась.

Пациентка вернулась домой, лечилась АБ.

Спустя время снова подъем температуры, боли в животе, со

стороны поджелудочной железы. С подозрением на

обострение хронического панкреатита пациентка

госпитализирована в 3 больницу.

В стационаре выполнено повторно ФГДС, УЗИ ОБП, проведена

дезинтоксикационная и АБ-терапия. Спустя неделю пациентка

выписана, для продолжения лечения амбулаторно.



С болями в животе, подъёмом температуры до 38º пациентка 

попадает в 10 ГКБ. 

При проведении:

1. КТ ОГК от 11.08.2016г. определяется ограниченное скопление

жидкостного содержимого в левом поддиафргмальном

пространстве, с признаками масс-эффекта на окружающие

структуры.

2. КТ брюшной полости от 19.08.2016г. определяется

ограниченный инфильтрат на уровне ложа селезенки (сохранены

единичные фрагменты селезенки), спаянного с хвостом ПЖ и

диафрагмой.



С 10.08.16 по 20.09.16 пациентка находилась на лечении в 10 больнице. 

Пациентке был выставлен диагноз:



В 10 больнице выполнено чрескожное дренирование

жидкостного образования левого поддиафрагмального

пространства под УЗИ-контролем.

10.10.2016 пациентка вновь госпитализируется в межрайонный

онкологический диспансер.

КТ ОБП от 11.10.2016г: В левом подреберье по ходу

практически нефункционирующего кольцевидно изогнутого

дренажа сформирован абсцесс с уровнями жидкости,

пузырьками воздуха, прилежащей к хвосту поджелудочной

железы, до 6*5см.

Проведено хирургическое лечение 11.10.2016:

Лапаротомия, удаление некротических масс

поддиафрагмальной области слева, удаление лизировавшихся

фрагментов селезенки.



Межрайоный онкологический диспансер



31 января 2018 года



ФАКТОРЫ, ПОВЛИЯВШИЕ НА ИСХОД 

ОСНОВНОГО ЗАБОЛЕВАНИЯ

Со стороны пациентки:

- чрезмерная мнительность и эмоциональная лабильность;

Со стороны врачей:

- недостаточность разъяснений всех «за» и «против»

хирургического вмешательства;

- отсутствие обратной связи между хирургами и терапевтами;

- незнание последствий течения такого аутоиммунного

заболевания, как системный склероз;

- выбор оперативного вмешательства (??);

- отсутствие ведения пациентки в послеоперационном

периоде.



СПАСИБО ЗА 

ВНИМАНИЕ!



Объективный

Рост – 152 см.; вес – 45 кг. ИМТ = 19,5. Астеническое телосложение.

Кожа лица не натянута. Маскообразного лица нет. На протяжении

последних 2-3 лет формируется симптом «кисета».

На коже отмечаются множественные телеангиэктазии. На передней

поверхности брюшной стенки два послеоперационных грубых рубца,

ближе к области проекции ПЖ, селезенки и живота, каждый

протяженностью не менее 10 см. На коже дистальных отделов

верхних конечностей плотный отек, визуализируется кальциноз

мягких тканей кисти, западающие участки на кончиках пальцев.

Отмечается некоторая синюшность пальцев дистальных фаланг.

Слизистая щек, мягкого и твердого неба, задней стенки глотки и

небных дужек розовая, влажная.

Движения в суставах сохранены. Отмечает нечастые боли в

плюснефаланговых суставах стоп.



Объективный статус

Дыхание жесткое по всей поверхности грудной клетки,

более усиленное в нижних отделах легких, больше слева.

Патологических шумов не выслушивается. Хрипов нет.

Тоны сердца приглушены, ритмичные. ЧСС 78уд/мин.

АД115/70мм.рт.ст. Шумов нет.

Живот мягкий, чувствительный в области желудка, ПЖ,

доступен глубокой пальпации. Острой боли на момент

осмотра не проявляется.

Стул 1 раз в двое суток. Мочеиспускание безболезненное, не

учащенное. Диурез достаточный. Отеков ног нет.



7 сентября 2018 года 





9 октября 2018 



23 октября 2018 года



24 октября 2018 года 



10 декабря 2018 года

Компьютерная томография 





Эпикриз 10 больницы







МРТ брюшной полости; забрюшинного пространства;

МР-холангиопанкреатография

06 декабря 2016 года



МРТ брюшной полости; забрюшинного 

пространства;

МР-холангиопанкреатография



19 января 2017г.



Компьютерная томография 

27 января 2017 года



23 марта 2017



27 марта 2017 года



3 апреля 2017 года

*

Заключение: Возможно истинное 

проявление бронхиальной обструкции.



13 апреля 2017 года

*

Бронходилатационная проба: 

отрицательная. 



19 января 2018 года



22 января 2018 года 


