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Системная склеродермия, или системный склероз – 
прогрессирующее полисиндромное зaболевание с ха-
рактерными изменениями кожи, опорно-двигатель-
ного аппарата, внутренних органов (сердца, легких, 
пищеварительного трaктa, почек).  
Отмечено устойчивое увеличение числа эстетических 
вмешательств в клинической медицине; косметологи-
ческих манипуляций с введением адъювантов.  
Запущенный ряд аутоиммунных механизмов – триг-
гер развития аутоиммунного заболевания или ASIA-
синдрома. Дебют ревматологического заболевания об-
наруживают на основании анамнеза, актуальных кли-
нических проявлений, изменений в биохимическом 
анализе крови, выявленных антител. Приведены сооб-
щения о развитии различных форм (от очаговой до 
системной) склеродермии при использовании сили-
кона, парафина или сходных веществ, а также просле-
живается взаимосвязь пластических операций (на 
грудных железах, лице) и развития заболевания.  

Systemic scleriasis or systemic sclerosis is a progres-
sive poly-syndrome disorder with specific changes of 
derma, locomotor apparatus, inner organs (heart, lungs, 
digestive tract, kidneys). It was noted the stable increas-
ing of esthetic operations in clinical medicine, cosmeto-
logical manipulations with adjuvant injections. The in-
duction of number of autoimmune mechanisms is a trig-
ger of development of autoimmune disease or ASIA-
syndrome. The onset of rheumatologic disorder is re-
vealed by anamnesis, actual clinical symptoms, altera-
tions in biochemical blood analysis, antibodies ob-
tained. The date about development of different forms 
(from local to system) of scleriasis when using silicone, 
paraphine or similar substancies. The relationship be-
tween plastic surgery (mammae, face) and arising of the 
disease is established. 
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Введение 

Системнaя склеродермия (ССД), или системный склероз – прогресси-

рующее полисиндромное зaболевание с харaктерными изменениями кожи, 

опорно-двигательного аппарата, внутренних органов (сердца, легких, пище-

варительного тракта, почек) и распространенными вазоспастическими нaру-

шениями по типу синдрома Рейно. Его основу составляют нарушения мик-

роциркуляции, воспаление и генерaлизовaнный фиброз.  

К важным иммунным нарушениям при иммуновоспалительных ревма-

тических зaболеваниях (ИВРЗ) относят нарушение толерантности к соб-

ственным aнтигенам и хроническая В-лимфоцитарнaя активация, вследствие 

которой происходит повышенная вырaботкa различных аутоантител 

(аутоАТ). Распространенность ССД в различных странах составляет 240–290 

случаев на 1 млн населения. Женщины болеют в 3–7 раз чаще, чем мужчины. 

Начало заболевания возможно в любом возрасте, особенно – от 30 до 60 лет.  

Склеродермию классифицируют на очаговую (локализованную) и си-

стемную. Очаговая склеродермия поражает только кожу и подлежащие 

ткани (дерму, подкожно-жировую клетчатку) и не охватывает внутренние 

органы. Выделяют несколько форм очаговой склеродермии: бляшечная, ли-

нейная, генерализованная, буллёзная, идиопатическая атрофодермия 

Пазини – Пьерини, прогрессирующая гемиатрофия лица (синдром Парри – 

Ромберга).  

Системная склеродермия сопровождается поражением кожи и внут-

ренних органов (пищевода, суставов, кишечника, лёгких, сердца, почек). 

Кожные проявления аналогичны очаговой форме, но могут быть более вы-

раженными. По распространенности кожных изменений системную склеро-

дермию определяют на лимитированную (поражение ограничивается ди-

стальными отделами конечностей (до локтевых и коленных сгибов), ки-

стями, стопами и лицом) и диффузную (вовлекаются туловище, грудная 

клетка, живот, внутренние органы и системы). 



3 
 

Дополнительные кожные симптомы проявляются в виде истончения 

красной каймы губ, заострением носа, разглаживанием морщин. Появляется 

симптом «кисетного рта» – затруднение при его открывании из-за подкож-

ного фиброза и поражения височно-нижнечелюстного сустава. Лицо стано-

вится маскообразным, неподвижным.  

Выделяют особые формы склеродермии:  

– пресклеродермия – это состояние предболезни, для которого харак-

терно наличие только синдрома Рейно и лабораторных маркеров заболева-

ния – специфических антител; 

– индуцированная склеродермия – связана с воздействием внешних 

факторов: химических веществ (кремниевая пыль, хлорвинил, органические 

растворители), лекарств (блеомицин и др.), вибрации, иммунологических 

реакций (например, при трансплантации); 

– паранеопластическая склеродермия – ассоциирована со злокаче-

ственными опухолями, симптомы возникают на фоне онкологического про-

цесса. 

Этиология системной склеродермии (ССД) недостаточно изучена. 

Заболевание развивается под влиянием сочетания экзогенных (внешних) и 

эндогенных (внутренних) факторов на фоне генетической предрасположен-

ности.  

Основные этиологические факторы 

Генетические факторы. Выявлено сочетание определенных антиге-

нов и аллелей системы гистосовместимости (HLA), которые ассоциируются 

с ССД: HLA-A9, B8, B35, DR1, DR3, DR5, DR11, DR52 и C4A. Их распреде-

ление варьирует в разных популяциях. Подтверждено наличие хромосом-

ной нестабильности у больных ССД.  

Экзогенные факторы, инфекции. Предполагали роль вирусных ин-

фекций, в том числе вызванных ретровирусами и цитомегаловирусом, одно-

значных доказательств нет. 
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Химические агенты. К триггерным факторам относят воздействие 

промышленной (кварцевая и каменноугольная пыль), бытовой химии, орга-

нических растворителей, винилхлорида, пестицидов и других токсинов.  

Лекарственные средства. Некоторые препараты (например, блеоми-

цин, используемый в химиотерапии) провоцируют развитие ССД.  

Физические факторы. Длительное воздействие вибрации, низких тем-

ператур, травм, стресса.  

Патогенез ССД – сложный многоступенчатый процесс, в котором вза-

имодействуют различные клеточные и молекулярные механизмы. Ключе-

вые звенья – нарушения иммунитета. У больных ССД выявляют широкий 

спектр нарушений клеточного и гуморального иммунитета. В крови обна-

руживают специфические аутоантитела: антицентромерные (АЦА), антито-

поизомеразные (АТА или анти-Scl-70), антитела к РНК, антинейтрофиль-

ные цитоплазматические (АНЦА), антиэндотелиальные, а также к различ-

ным компонентам соединительной ткани. Эти антитела могут повреждать 

клетки организма, запуская воспалительный процесс.  

Клиническая гетерогенность ССД обусловлена тем, что у разных паци-

ентов или с учетом подтипов болезни преобладают определенные патогене-

тические механизмы, их сочетание различается на разных стадиях заболева-

ния. 

Клиническая картина ССД разнообразна. Выделяют несколько групп 

основных симптомов и доменов поражения соединительной ткани. Общие 

синдромы ССД: потеря массы тела, иногда значительная, наблюдаемая при 

генерализации или быстром прогрессировании заболевания, и субфебриль-

ная лихорадка. 

Кожные синдромы. У большинства больных наблюдают поражение 

кожи, характерным образом изменяющее внешний облик пациента, это 

один из ведущих диагностических признаков заболевания. Типичные скле-
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родермические изменения с преимущественной локализацией на лице и ки-

стях проходят стадии плотного отека, индурации и атрофии. Они сочета-

ются с сосудистой патологией и трофическими нарушениями (изъязвления, 

гнойники, деформация ногтей, облысение). Характерно маскообразное лицо 

с кисетообразными морщинами вокруг рта, уплотнением и натяжением 

кожи. Характерные признаки заболевания позволяют в ряде случаев запо-

дозрить ССД при первом взгляде на больного. При очаговой (локализован-

ной) склеродермии распространенность поражения оценивают визуально 

при физикальном осмотре, фиксируя локализацию, размеры и характер оча-

гов. 

Поражения 

– опорно-двигательного аппарата. Суставной синдром проявляется 

полиартралгиями, своеобразным склеродермическим полиартритом; 

– желудочно-кишечного тракта (пищевода и кишечника): эзофагит, 

дисфагия, ослабление перистальтики и ригидности стенок пищевода, нали-

чие рефлюкса; склеродермический дуоденит, синдром мальабсорбции при 

преимущественном поражении тонкого кишечника; 

– органов дыхания – примерно у 70 % больных в виде интерстициаль-

ного заболевания легких (ИЗЛ), характерно для диффузной ССД быстропро-

грессирующего течения или артериальной легочной гипертензии. Редко 

наблюдают поражение почек, сердца и его проводящей системы.  

Для диагностики заболевания, помимо оценки клинической картины, 

важны результаты инструментальных и лабораторных исследований. Аме-

риканской ревматологической ассоциацией (1980) предложены диагности-

ческие критерии ССД: «Большой» критерий – проксимальная склеродермия: 

симметричное утолщение, уплотнение и индурация кожи проксимальнее 

пястно-фаланговых и плюснефаланговых суставов. Изменения могут лока-

лизоваться на лице, шее, грудной клетке, животе. «Малые» критерии: скле-

родактилия – перечисленные кожные изменения, ограниченные пальцами.  
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Обнaружение аутоАТ важно для диагностики иммуновоспалительных 

ревматических заболеваний (ИВРЗ). Некоторые из aутоАТ, входящих в 

число классификационных критериев заболевания, используют для оценки 

его активности. Их наличие имеет прогностическое значение при отдельных 

фенотипах ИВРЗ. Установлено, что «склеродермические» аутоАТ – сероло-

гические маркеры определенных клинических фенотипов, а клинико-имму-

нологические фенoтипы ССД различают по чaстoте и выраженности прояв-

лений зaболевания, прогрессированию поражения внутренних органов и си-

стем, а также прогнозу. Специфичные для ССД aутоАТ появляются на ран-

нем этапе, до формирования развернутой клинической кaртины болезни, по-

этому информативны при доклинической диaгностике ССД. Ранняя диaгно-

стика позволяет своевременно устaновить диагноз и начать терaпию.  

Критерии доклинической стадии склеродермии: наличие только син-

дрома Рейно в сочетании с капилляроскопическими нарушениями, харак-

терными для ССД и лабораторными маркерами заболевания (АНФ на Нер-

2 клетках, Scl-70, АТ к РНК-полимеразе III).  

Склеродермию необходимо дифференцировать с другими системными 

заболеваниями соединительной ткани: системной красной волчанкой, ан-

тисинтетазным синдромом в рамках полимиозита/дерматомиозита, а также 

исключать первичный синдром Рейно. В статье представлен случай разви-

тия аутоиммунного заболевания у пациентки после проведения блефаропла-

тики.  

«После» не значит, «Вследствие»?   

Пациентка 1978 года рождения в декабре 2020 г. обратилась за консуль-

тацией к пластическому хирургу с целью коррекции возрастных изменений. 

Рекомендовано проведение пластических операций: блефаропластика верх-

них и нижних век и подтяжка мягких тканей средней трети лица, а также 

удаление комков Биша. Оперативное лечение проходило в плановом по-
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рядке, предоперационная подготовка выполнена в полном объеме. Из выяв-

ленных догоспитальных лабораторных отклонений – снижение уровня ге-

моглобина 103 г/л, для коррекции назначен курс препаратов железа. По дан-

ным компьютерной томографии органов грудной клетки (КТ ОГК) обнару-

жены единичные очаги фиброза поствоспалительного характера; эхокар-

диографии (Эхо-КГ) – без значимой патологии. При проведении операции и 

в ранний послеоперационный период осложнений не возникало. Глаза па-

циентки свободно открывались и закрывались, никаких нарушений мимики 

или асимметрии лица не зафиксированы. По прошествии 2–3 нед после опе-

рации у пациентки развилась выраженная лимфедема (плотный отек) лица, 

которая сохранялась на протяжении 4 мес. На фоне лимфедемы наблюдали 

расхождение шва на нижнем веке правого глаза, в последующий месяц – 

быстрое развитие фиброзирования и липодистрофии подкожно-жировой 

клетчатки на лице, а также развитие частичной атрофии мимической муску-

латуры. Объективно сохранялся атипичный плотный отек лица, что преду-

сматривало проведение дополнительных лечебных манипуляций (инфузии 

с дексаметазоном, курс физиотерапевтического лечения, курсы массажа, 

лонгидазы подкожно по контуру лица). На фоне проведенных мероприятий 

отек сохранялся, появилось фиброзное уплотнение кожи вокруг глаз, рта, 

щек. Послеоперационный период протекал нетипично, пациентка неодно-

кратно консультирована пластическим хирургом. К апрелю 2021 г. отек 

лица у пациентки спал, сохранялись уплотненная кожа лица в области рта и 

лба, несмыкание век. Через месяц усилился фиброз тканей лица, исчез под-

кожный жир, лицо постепенно скелетизировалось, исчезла возможность 

улыбаться и закрывать глаза. Лечащим врачом пациентки принято решение 

собрать консилиум с участием врачей различного профиля, в том числе рев-

матолога. В рамках коллегиального обсуждения заподозрено ревматологи-

ческое заболевание. Рекомендованы исследование специфических иммуно-

логических анализов, витальная капилляроскопия, контрольные КТ ОГК и 
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Эхо-КГ. В мае 2021 г. пациентка предоставила результаты исследований 

ревматологу: лабораторно в общем анализе крови (ОАК) сохранялась ане-

мия, показатели скорости оседания эритроцитов (СОЭ) и ревматоидный 

фактор (РФ) были в норме. Отмечен повышенный уровень антинуклеарного 

фактора (АНФ) 1:5120 – центромерный тип свечения. В иммуноблоте выяв-

лены CENT-В антитела +++, по КТ ОГК – признаки интерстициального за-

болевания легких (в нижнебазальных отделах легких – фиброз до 8 %), Эхо-

КГ – без значимой патологии. Объективно кожный процесс изолирован в 

области лица, а не только в местах непосредственно проводимых разрезов. 

Кожа на лице плотная, кожный счет – 3 балла (выраженное уплотнение 

кожи «доскообразная»), резкое уменьшение объема подкожно-жировой 

клетчатки, отсутствие мимики и неполное смыкание глаз при закрытии, не-

возможность улыбнуться. При прицельном расспросе отмечала изменение 

цвета кожи кончиков пальцев при снижении температуры. Полученные ре-

зультаты исследований позволили впервые выставить диагноз: Системная 

склеродермия, лимитированная форма. Объективно в описании жалоб паци-

ентки прослеживается стадийность процесса, характерная при склеродер-

мии. Пациентка только частично удовлетворяла критериям диагноза ASIA-

синдром. После выставленного диагноза пациентка дополнительно кон-

сультирована в Научно-исследовательском институте ревматологии имени 

В. А. Насоновой» (г. Москва), где были проведены исследования. В резуль-

тате выставленный диагноз «Склеродермия. Лимитированная форма» был 

подтвержден. Пациентка рекомендации ревматолога не выполняла, так как 

не согласна была с установленным диагнозом. Обращалась за помощью к 

различным специалистам. Дальнейшая история развития болезни не из-

вестна.  
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Выводы  

На основании опыта собственного и коллег, данных отечественной и 

зарубежной литературы можно заключить, что любое оперативное вмеша-

тельство может стать причиной развития аутоиммунного заболевания у 

предрасположенных лиц, а также вызвать ухудшение течения ревматологи-

ческого заболевания.  

Клинический случай свидетельствует о возможности дебюта ревмато-

логического заболевания после оперативного лечения. Важно в предопера-

ционный период объективно оценивать риски дебюта заболеваний, а у па-

циентов с ревматологическими заболеваниями следует избегать хирургиче-

ских вмешательств, не позволяющих спасти жизнь, особенно эстетических, 

основанных на уменьшении жировой ткани. Такие пациенты более подвер-

жены повреждениям тканей и дефектам заживления хирургических ран.  

С учетом устойчивого увеличения числа эстетических вмешательств в 

клинической медицине, возрастания количества косметологических мани-

пуляций с введением адъювантов врачи должны быть осведомлены о рисках 

развития аутоиммунных заболеваний, обострениях имеющихся болезней, 

тщательно собирать данные анамнеза и обращать внимание на изменения в 

лабораторных и инструментальных исследованиях.  
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