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1. ВВОДНАЯ ЧАСТЬ: 

1.1 Код(ы) МКБ-10:  

МКБ-10 

Код Название 

М34. Системный склероз 

М34.0. Прогрессирующий системный склероз 

М34.1. Синдром CREST 

М34.2. Системный склероз, вызванный лекарственными средствами и 

химическими соединениями 

М34.8. Другие формы системного склероза 

 - с поражением легких (J 99.1) 

 - с миопатией (G 73.7) 

М34.9. Системный склероз не уточненный 

 

1.2 Дата разработки/пересмотра протокола: 2016 г (пересмотр 2024 г)  

 

1.3 Сокращения, используемые в протоколе:  

АЗА – азатиоприн 

АК – антагонисты кальция/блокаторы кальциевых каналов 

АРА II – антагонисты рецепторов ангиотензина II 

АЛТ – аланинаминотрансфераза 

АРР – Ассоциация ревматологов России 

АСТ – аспартатаминотрансфераза  

АТ – антитела 

АЦА (ACA) – антицентромерные антитела 

БАК – биохимический анализ крови 

ВОП – врач общей практики 

ГИБП – генно-инженерные биологические препараты 

ГИБТ – генно-инженерная биологическая терапия 
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ГКС – глюкокортикостероиды 

ГЭРБ – гастро-эзофагеальная рефлюксная болезнь 

ДСЛ – диффузионная способность легких 

ИЗЛ – интерстициальное заболевание легких 

ИАПФ – ингибиторы ангиотензин – превращающего фермента 

ЖКТ – желудочно-кишечный тракт 

КТ – компьютерная томография 

КФК – креатининфосфокиназа 

ЛАГ – легочная артериальная гипертензия 

МКБ - 10  – международная классификация болезней 10-го пересмотра 

ММФ – микофенолата мофетил 

МП – метилпреднизолон 

МСКТ – мультиспиральная компьютерная томография 

МТ – метотрексат 

НПВП – нестероидные противовоспалительные препараты 

НРИФ – непрямая реакция иммунофлюоресценции 

ОАК – общий анализ крови 

ОАМ – общий анализ мочи 

ОПН – острая почечная недостаточность 

ПФС – пястно-фаланговые суставы 

РА – ревматоидный артрит 

РКИ – рандомизированные контролируемые исследования 

РТМ – ритуксимаб 

СД – суточная доза 

СКВ – системная красная волчанка 

СОЭ – скорость оседания эритроцитов 

СПСТ – системные поражения соединительной ткани 

СРБ – С – реактивный белок 

ССЗ – сердечно-сосудистые заболевания 

ТЦЗ – тоцилизумаб 

УД – уровень доказательности 

ФДЭ-5 – фосфодиэстераза-5 

ФЖЕЛ – форсированная жизненная емкость легких 

ФР – феномен Рейно 

ХПН – хроническая почечная недостаточность 

ЦНС – центральная нервная система 

ЦФ – циклофосфан 

ЭКГ – электрокардиография 

ЭхоКГ – эхокардиография 

ЭФГДС – эзофагофиброгастродуоденоскопия 

ACR – Американская коллегия ревматологов (American College of 

Rheumatology) 

АNА – антинуклеарные антитела (Antinuclear аntibody) 
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АNF – антинуклеарный фактор (Antinuclear factor). ANA (АНА)=ANF 

(АНФ) 

BHPR – (British Health Professionals in Rheumatology) Британские 

специалисты здравоохранения в области ревматологии 

BSR – (British Society of Rheumatology) Британское общество 

ревматологов 

CREST – синдром, включающий в себя кальциноз, феномен Рейно, 

поражение пищевода, склеродактилию и телеангиоэктазии 

(Calcinosis +Raynaud's phenomenon+ Esophageal dysfunction 

+Sclerodactyly +Telangiectasia) 

DcSSc – диффузный системный склероз (Diffuse cutaneous systemic 

sclerosis) 

EULAR – Европейская антиревматическая лига (European League Against 

Rheumatism) 

EUSTAR – группа EULAR по изучению склеродермии (EULAR 

Scleroderma Trials and Research group) 

lcSSc – лимитированный системный склероз (Limited cutaneous systemic 

sclerosis) 

LS – локализованный (очаговый) склероз (limited sclerosis) 

Scl-70 – антитела к топоизомеразе 1 

SSc – системный склероз = системная склеродермия (ССД, systemic 

scleroderma) 

VEDOSS – очень ранний диагноз системного склероза (Very Early Diagnosis 

Of Systemic Sclerosis) 

 

1.4  Пользователи протокола: врачи общей практики, терапевты, ревматологи, 

нефрологи, пульмонологи, невропатологи, гастроэнтерологи, ангиохирурги, 

дерматологи. 

 

1.5 Категория пациентов: взрослые. 

 

1.6 Шкала уровня доказательности: 

A Высококачественный мета-анализ, систематический обзор РКИ или крупное 

РКИ с очень низкой вероятностью (++) систематической ошибки, 

результаты которых могут быть распространены на соответствующую 

популяцию. 

B Высококачественный (++) систематический обзор когортных или 

исследований случай-контроль или высококачественное (++) когортное или 

исследование случай-контроль с очень низким риском систематической 

ошибки или РКИ с невысоким (+) риском систематической ошибки, 

результаты которых могут быть распространены на соответствующую 

популяцию. 



 

4 
 

C Когортное или исследование случай-контроль или контролируемое 

исследование без рандомизации с невысоким риском систематической 

ошибки (+), результаты которых могут быть распространены на 

соответствующую популяцию или РКИ с очень низким или невысоким 

риском систематической ошибки (++ или +), результаты которых не могут 

быть непосредственно распространены на соответствующую популяцию. 

D Описание серии случаев или неконтролируемое исследование или мнение 

экспертов 

 

1.7 Определение (модифицированное) Системный склероз (СС, systemic 

sclerosis) – системное аутоиммунное заболевание соединительной ткани, основные 

клинические проявления которого связаны с распространенными ишемическими 

нарушениями вследствие облитерирующей микроангиопатии, фиброзом кожи и 

внутренних органов (легких, сердца, ЖКТ, почек), а также поражением опорно-

двигательного аппарата [1] 

Системный склероз, также называемый системной склеродермией (ССД), 

представляет собой иммуноопосредованное ревматическое заболевание, 

характеризующееся фиброзом кожи и внутренних органов и васкулопатией.  

 

1.8 Классификация [2,3,4] 

Системный склероз относится к склеродермической группе болезней (таблица 1). 

Локализованная (очаговая, ограниченная) склеродермия относится к кожным 

болезням. Трансформация очаговой в системную является исключением, хотя есть 

некоторые гистопатологические, патогенетические и серологические особенности, 

общие для локализованных и системных форм склеродермии. Пациентов с 

локализованной склеродермией следует обследовать на предмет возможных 

сопутствующих ревматических и аутоиммунных заболеваний. 

 

Таблица 1. Склеродермическая группа болезней (The scleroderma spectrum of 

disorders) 

 

Локализованная 

склеродермия  

Морфея  

Линейная склеродермия 

Склеродермия по типу «удар саблей»                        

 

Системная склеродермия  

 

Лимитированная склеродермия                                                               

Диффузная склеродермия 

Склеродермия без склеродермы                                     

 

Клиническая классификация системного склероза [5]: 

 Лимитированная форма  

 Диффузная форма 

 Склеродермия без склеродермы  
Лимитированная (ограниченная) системная склеродермия – более 

благоприятный вариант течения ССД, часто дебютирует с длительного 

доброкачественного изолированного феномена Рейно. Поражение кожи 
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ограничено областью лица и кистей/стоп. Позднее развитие легочной гипертензии, 

поражение ЖКТ, телеангиоэктазии, кальциноз, полный или неполный CREST-

синдром. Заболевание диагностируется обычно при появлении трофических 

расстройств (дигитальных язв) и изменений кожи в среднем через 5 лет после 

появления синдрома Рейно.  

Диффузная склеродермия – неблагоприятный, быстропрогрессирующий, 

полисиндромный вариант SSc, который включает: генерализованное поражение 

кожи конечностей (проксимальнее коленей и локтей), лица и туловища (плотный 

отек, индурация), поражение внутренних органов (легких, сердца, почек, ЖКТ), 

общие симптомы (лихорадка, потеря массы тела и др.) 

Склеродермия без склеродермы – очень редко диагностируемая патология, 

характеризующаяся отсутствием поражения кожи. Диагноз ставится при наличии 

феномена Рейно, нахождении специфических для SSc антител и характерных для 

SSc признаков поражения внутренних органов (легочного фиброза, острой 

склеродермической почки, поражения сердца и ЖКТ). Как правило, диагноз 

ставится позже и прогноз болезни хуже, чем при других формах 

Стадии ССД:  
I - начальная - выявляются 1-3 локализации болезни.  

II - стадия генерализации - отражает системный, полисиндромный характер 

процесса.  

III - поздняя (терминальная) - когда имеется уже недостаточность одного или более 

органов (сердца, лѐгких, почек).  

 

2.  МЕТОДЫ, ПОДХОДЫ И ПРОЦЕДУРЫ ДИАГНОСТИКИ [1,2,3,4] 

2.1 Диагностические критерии  

Жалобы и физикальное обследование  

Все основные проявления связаны с нарушением микроциркуляции и 

ишемическими нарушениями той или иной локализации, а также фиброзированием 

кожи и внутренних органов, поражением опорно-двигательного аппарата.   

Поражение кожи: встречается практически всегда и часто является первым 

признаком SSc. Могут наблюдаться следующие симптомы:  

 плотный отек кожи с локализацией на лице, туловище или конечностях. Кожный 

процесс последовательно проходит стадии плотного отека, индурации и атрофии. 

 «маскообразное лицо», «кисетный рот» - кисетообразные морщины вокруг рта; 

 отек и уплотнение кожи пальцев («puffy fingers»); 

 склеродактилия: уплотнение кожи кистей с нарастающим ограничением 

движений и развитием контрактур, формируется симптом «птичьи лапы». 

Склеродактилия и маскообразность лица позволяют заподозрить диагноз уже при 

первом осмотре пациента; 

 склередема или отек кистей: увеличение массы мягких тканей пальцев рук, из-за 

отечности кожи, сопровождается уменьшением выраженности кожного рисунка и 

разглаживанием складок кожи («puffy fingers»); 

 появление подкожных кальцинатов; 
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 акроостеолиз: лизис костной ткани дистальных отделов конечностей, 

преимущественно пальцев; 

 телеангиоэктазии, участки гипер- и депигментации кожи, дигитальные рубчики 

и язвочки участки западения кожи на кончиках пальцев или потеря вещества 

подушечек пальцев  

 

Выраженность уплотнения кожи оценивается методом кожного счета.  

0 – отсутствие изменений 

1 – незначительное уплотнение кожи (кожа легко собирается в складку) 

2 – умеренное уплотнение кожи (кожа с трудом собирается в складку) 

3 – выраженное уплотнение кожи (в складку не собирается, «доскообразная»). 

Изменения оцениваются в трех непарных зонах - лицо, грудь, живот, и 7 парных 

зонах – пальцы рук, кисти, предплечья, плечи, бедра, голени, стопы. Сумма 

выявленных показателей составляет общий «кожный» счет. Определение кожного 

счета проводится при каждом осмотре пациента (не менее 1 раза в квартал), при 

этом оценивается его положительная (уменьшение численного значения) или 

отрицательная (его увеличение) динамика. 

 

Феномен Рейно (ФР, синдром Рейно) [1,2,3,4] – последовательное побеление, цианоз 

и покраснение кончиков пальцев кистей и стоп (три фазы). Является одним из 

ранних и частых симптомов (около 90%), который позволяет заподозрить болезнь. 

Встречается в большинстве случаев SSc, может быть полным (трехфазным) или 

неполным (1-2 фазным). Быстропрогрессирующий и неполный ФР является 

неблагоприятным прогностическим признаком. Ишемические расстройства в 

области кончиков пальцев могут проявляться дигитальными рубчиками и 

дигитальными язвами. Прогрессирование ведет к развитию сухой гангрены, 

некрозу кожи и подкожных мягких тканей. Процесс начинается с дистальных 

фаланг пальцев и может распространяться на средние фаланги с последующей 

демаркацией и самоампутацией. Очень важно в дебюте заболевания определить: 

первичный это ФР или вторичный. Первичный ФР является самостоятельной 

доброкачественной нозологией, в отсутствие ревматических заболеваний, 

вторичный -чаще всего говорит о дебюте SSc, хотя может быть и симптомом 

других СПСТ. Дифференцировать первичный или вторичный ФР можно методом 

капилляроскопии. При первичном ФР капилляроскопическая картина может быть 

нормальной. При вторичном наблюдается расширение, дилатация и деструкция 

капилляров.  

Костно-мышечные проявления – одни из самых частых симптомов. Артриты 

нехарактерны для ССД, в то же время заболевание может дебютировать с артрита 

(олиго-, полиартрита). Могут поражаться как суставы, так и мышцы, сухожилия. 

Симптом трения сухожилий – крепитация может определяться пальпаторно у 

больных дпри активных сгибательных и разгибательных движениях пальцев и 

кистей; является предиктором последующего диффузного поражения кожи.  

Характерны сгибательные контрактуры, преимущественно суставов кистей. 

Вовлечение мышц проявляется двумя вариантами: невоспалительная и 
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воспалительная миопатия — миалгии, проксимальная мышечная слабость, 

значительное (в 2 и более раза) повышение КФК, воспалительные изменения на 

электромиографии и в биоптатах. Может развиваться атрофия мышц, связанная с 

нарушением подвижности и контрактурами.  

 

Поражения легких [1,2,3,7]: 

В настоящее время описаны два основных варианта поражения легких: 

 интерстициальное поражение легких при системном склерозе (SSc-ИЗЛ), 

которое может проявляется одышкой, сухим кашлем, прогрессирующей 

дыхательной недостаточностью. Аускультативно - базальная крепитация («треск 

целлофана»). 

 лѐгочная артериальная гипертензия (ЛАГ) проявляется 

быстропрогрессирующей одышкой и может вести к развитию «легочного сердца». 

Аускультативно: акцент и раздвоение второго тона над лѐгочной артерии и на 

трѐхстворчатом клапане. Необходим скрининг на раннее выявление ЛАГ (ЭКГ, 

ЭХОГ, рентгенография ОГК или КТВР). При подозрении на ЛАГ – направление к 

кардиологу для определения необходимости для катетеризации правых отделов 

сердца. 

Частота поражения легких при СС колеблется от 30 до 90%, негативно влияет на 

прогноз и занимает первое место среди причин смерти [7]. В отличие от 

идиопатических ИЗЛ при SSc-ИЗЛ гистологический тип не определяет прогноз, 

поэтому биопсия легких не используется для оценки морфологического типа ИПЛ, 

а применяется в сложных случаях дифференциальной диагностики с другими 

заболеваниями или осложнениями, в первую очередь инфекционными [38]. 

Для определения прогрессирования легочного интерстициального фиброза 

используются функциональные легочные тесты, прежде всего форсированную 

жизненную емкость легких (ФЖЕЛ) и определение диффузионной способности 

легких (ДСЛ, DLCO).  Снижение ФЖЕЛ (> 5% за 6 месяцев или> 10% за 1 год) и 

(или) ДСЛ >10% в течение 1 года говорит о прогрессировании фиброза и требует 

интенсификации терапии [39]. 

 

Поражение ЖКТ - частый признак (80% и более) и может проявляться 

следующими симптомами: 

 поражение пищевода: дисфагия, затруднение глотания твердой пищи, чувство 

кома за грудиной после еды, изжога, пищевод Барретта, рефлюксная болезнь. 

Симптомы усиливаются в горизонтальном положении; 

 поражение желудка - боль в эпигастрии и быстро наступающее чувство 

насыщения вследствие нарушения эвакуации содержимого желудка; 

 синдром мальабсорбции: метеоризм, стеаторея, чередование запоров и диареи, 

потеря веса; 

 поражение толстого кишечника: запоры, недержание кала; 

 желудочно-кишечные кровотечения (редкое осложнение). 
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Поражение сердца проявляется аритмиями, может развиться сердечная 

недостаточность вследствие фиброза миокарда и развития легочного сердца. 

Нечасто встречается миокардит и перикардит. 

 

Поражение почек встречается реже, чем поражение легких и ЖКТ. 

Склеродермический почечный криз развивается у 5–10% больных, проявляется в 

виде ОПН, злокачественной АГ. Является серьезным и потенциально смертельным 

осложнением СС. 

 

Критерии диагноза 

Диагностических критериев нет. Диагноз ставится на основании 

классификационных критериев SSc ACR/EULAR [6] (табл. 2), для достоверного 

диагноза SSc достаточно набрать 9 баллов 

 

Таблица 2. Классификационные критерии системного склероза ACR / EULAR 
[6] 

Параметры Варианты 

признаков 

 

Баллы 

Утолщение кожи пальцев обеих рук 

проксимальнее пястно-фаланговых суставов 

(достаточный критерий) 

-  

9 

Утолщение кожи пальцев  

(только больший балл) 

 Отек пальцев  

Склеродактилия 

пальцев рук 

дистальнее ПФС 

2 

4 

Поражения кончиков пальцев  

(только больший балл) 

дигитальные язвочки 

дигитальные рубчики 

2 

3 

Телеангиоэктазии - 

 

2 

Капилляроскопические изменения 

 

- 2 

ЛАГ и/или ИЗЛ (максимум 2 балла) ЛАГ  

ИЗЛ 

2 

2 

Феномен Рейно 

 

- 3 

Специфичные аутоантитела для SSc 

(максимум 3 балла) 

АЦА, анти-Scl-70, АТ 

к РНК-полимеразе III  

3 

 

Основные лабораторные исследования [3]:  

 ОАК (увеличение СОЭ, уменьшение гемоглобина, эритроцитов);  

 ОАМ (гипостенурия, протеинурия, уменьшение удельного веса мочи, появление 

цилиндров);  
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   Биохимический анализ крови (АлТ, АсТ, КФК, общий белок и фракции, 

глюкоза, креатинин, сахар, мочевая кислота, определение МНО, определение 

уровня витамина «Д») - для выявления органной недостаточности; 

 АНА, АНФ – антинуклеарные антитела методом непрямой 

иммунофлюоресценции на клеточной линии НЕр2 - повышение титров антител;  

  Scl-70, АЦА, к РНК-полимеразе III - определение специфичных антител 

методом иммуноблота; 

 АЦА ассоциируются с лимитированным поражением кожи, дигитальными 

язвами, кальцинозом мягких тканей. Для носителей АЦА характерно развитие 

CREST- синдрома, изолированной ЛАГ (до 20%), тяжелого поражения желудочно-

кишечного тракта, но не возникает тяжелый легочной фиброз.  

 Наличие Scl-70 характерно для dcSSc, часто возникает тяжелое 

интерстициальное поражение легких.  

 Антитела против РНК-полимеразы III - обнаруживаются у пациентов с dcSSc и 

представляют собой фактор риска почечного криза. 

     Исследование суточной протеинурии, скорости клубочковой фильтрации для 

уточнения функционального состояния почек и коррекции терапии.  

 

Дополнительные лабораторные исследования:  

 СОЭ и СРБ высокочувствительным методом в динамике – оценка проведенного 

лечения; 

 Иммуноблот на системные поражения соединительной ткани (DNA, гистоны 

нуклеосомы, CENT A, B, U- RNP, Ro SS-A, La SS-B, Ku, Fibrillarin) – для 

проведения дифдиагностики. 

 

Основные инструментальные исследования [3,10]:  

 Спирометрия с определение ФЖЕЛ для выявления степени поражения легких 

и выявления прогрессирования легочного фиброза 2 раз в год. (УД В). 

 Определение диффузионной способности лёгких (ДСЛ) – возможность 

диагностировать ранние стадии поражения легких и выявлять прогрессирование 

легочного фиброза - 2 раз в год. (УД В). 

 Исследование пищевода (манометрия или рентгеноскопия пищевода с 

контрастной массой или фиброгастроскопия) - для оценки перистальтической 

активности и тонуса нижнего сфинктера пищевода, выявления гипотонии, 

гастроэзофагеального рефлюкса, эзофагита и др 1 раз в год. (УД В). 

 ЭКГ и ЭХО-кардиография для уточнения кардиальной патологии: нарушений 

ритма и проводимости, очаговых изменений миокарда, поражений перикарда, для 

оценки функции миокарда, измерения давления в легочной артерии, исключения 

ЛАГ 1 раз в год. УД В. 

 Ультразвуковое исследование кистей – для диагностики костно-суставных 

поражений, определения наличия синовитов (определение активности ССД), 

дифференциальной диагностики. (УД С) 

 

Дополнительные инструментальные исследования: 
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 Холтеровское мониторирование для уточнения нарушения ритма и 

проводимости, назначается при наличии нарушений на ЭКГ.  

 Ультразвуковое исследование брюшной полости, почек – для оценки 

поражения внутренних органов 

 Рентгенологическая денситометрия: диагностика вторичного остеопороза 

1раз в год.  

 МРТ: для уточнения степени поражения внутренних органов. МРТ легких может 

помочь в диагностике SSc-ИЗЛ  

 Мультиспиральная КТ (МСКТ) - диагностика поражения легких (ЛАГ и ИЗЛ). 

При стабильном состоянии МСКТ проводится 1 раз в 2 года, при ухудшении 

(усиление одышки, снижение ФЖЕЛ и ДСА) - вне зависимости от сроков 

проведения предыдущего исследования. (УД А). 

 Рентгенография кистей для уточнения поражения суставов, наличия костной 

деструкции, акроостеолиза, кальцинатов. Пациентам с признаками синовитов или 

функциональных нарушений суставов рекомендовано проведение рентгенографии 

соответствующих суставов. (УД С) 

 Рентгенография органов грудной клетки: пациентам, получающим ГИБТ не 

реже 1 раза в 6 месяцев для исключения инфекционных поражений легких, прежде 

всего туберкулеза.  

 Видеокапилляроскопия ногтевого ложа (при отсутствии) - является «золотым 

стандартом» диагностики и дифдиагностики ФР. Помогает оценке активности 

процесса, дифдиагностике с другими СПСТ. Характерными для SSc 

капилляроскопическими изменениями являются: снижение плотности капилляров, 

«кустовидные» и расширенные капилляры, аваскулярные зоны. Метод обладает 

высокой чувствительностью и специфичностью и входит в число 

классификационных критериев (УД А) 

 

Показания для консультации специалистов: 

 консультация дерматовенеролога – дифференциальная диагностика с 

очаговой склеродермией, васкулит с поражением кожи, слизистых; 

 консультация пульмонолога – дифференциальная диагностика поражения 

легких; 

 консультация кардиолога – при поражении сердца и ЛАГ; 

 консультация невропатолога – при поражении ЦНС; 

 консультация нефролога – при поражении почек (ОПН, ХПН); 

 консультация фтизиатра – дифференциальная диагностика поражения легких, 

назначение ГИБТ; 

 консультация ангиохирурга – длительно незаживающие язвы на конечностях; 

 консультация хирурга – развитие острого живота, желудочно-кишечного 

кровотечения, проведение биопсии; 

 консультация онколога – при подозрении на онкологическое заболевание; 

 консультация гастроэнтеролога – при эрозивно-язвенном поражении ЖКТ, 

кровотечении ЖКТ. 
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2.2 Диагностический алгоритм раннего системного склероза [11-14]: 

Использование классификационных критериев ACR / EULAR 2013 г часто 

позволяет поставить диагноз лишь при развернутом СС. С целью диагностики на 

более раннем этапе (предклинической стадии болезни) был осуществлен проект 

EUSTAR и разработан алгоритм VEDOSS (Very Early Diagnosis Of Systemic 

Sclerosis – «Очень ранний диагноз системного склероза) [12].  Алгоритм включает 

две ступени диагностики (схема 1). При наличии «красных флагов» (феномен 

Рейно и/или отек пальцев кисти) пациенты направляются на тестирование ANA и 

капилляроскопию. Если ANA позитивные – направляют к ревматологу и 

исследуют Scl-70 и АЦА. При позитивных АТ и\или характерных изменениях на 

капилляроскопии выставляется диагноз «очень раннего SSc». Кожные проявления 

могут еще не развиться и определенная клиническая форма еще не сформировалась 
[14]. Пациент переходит на 2-ю ступень и направляется на манометрию пищевода, 

МСКТ и ЭХОКГ. Если есть характерные изменения – устанавливается диагноз 

«Ранний SSc». 

 

Схема 1. Алгоритм диагностики раннего системного склероза [12,13]  

 

 

 

 

 

 

 

 

 

 

 

 

 

 

 

 

2.3 Дифференциальный диагноз [2]: 
Диагноз Обоснование для 

дифференциальной 

диагностики 

Обследования Критерии исключения 

диагноза 

Первичный 

феномен Рейно 

Наличие ФР Капилляроскопия Отсутствие «кустовидных» и 

расширенных капилляров, 

аваскулярных зон, отсутствие 

специфических антител (Scl-70, 

АЦА, к РНК-полимеразе III) 

Паранеопласти

ческая 

Индурация кожи, 

артралгии, 

МРТ внутренних 

органов, 

определение 

Заключение онколога, данные 

комплексного обследования, 

отсутствие специфических 

Подозрение - наличие красных флагов: 

 Феномен Рейно и/или отек пальцев кисти (Puffy fingers) 

 Определение ANA и направление к ревматологу 

 

•  

•  
Диагноз очень раннего SSc (very early SSc), 1 ступень 

 Капилляроскопия, определение АЦА и Scl-70 

 Если ANA и/или капилляроскопия положительны –устанавливается диагноз 

«Очень ранний SSc», переход на 2 ступень  
 

Диагноз раннего SSc (early SSc), 2 ступень 

 Манометрия пищевода (ЭФГДС), МСКТ, ЭХОКГ 

 Если есть характерные изменения - устанавливается диагноз «Ранний SSc» 
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(вторичная) 

склеродермия 

поражение 

внутренних органов 

онкомаркеров, 

консультация 

онколога, биопсия 

антител (Scl-70, АЦА, к РНК-

полимеразе III) 

СКВ Суставной синдром, 

кожный синдром, 

возможный ФР, 

полиорганность 

поражения 

определение 

спектра антител 

(иммуноблот) 

Позитивность по дсДНК, 

отсутствие специфических 

антител (Scl-70, АЦА, к РНК-

полимеразе III) 

Ревматоидный 

артрит 

Суставной синдром, 

возможный ФР, 

полиорганность 

поражения 

Определение 

АЦЦП, 

рентгенография 

кистей, 

определение 

спектра антител 

(иммуноблот) 

Позитивность АЦЦП, 

отсутствие специфических 

антител (Scl-70, АЦА, к РНК-

полимеразе III), эрозивный 

артрит 

Синдром 

Вернера 

Уплотнение кожи, 

«Маскообразность 

лица», сужение 

ротового отверстия, 

телеангиоэктазии, 

язвы кожи 

КТ брюшной 

полости, 

селективная 

абдоминальная ан

гиография 

Карликовый рост, сахарный 

диабет 1-й тип, отсутствие ФР, 

наличие опухоли 

поджелудочной железы, 

отсутствие специфических 

антител (Scl-70, АЦА, к РНК-

полимеразе III) 

Склеродерма 

Бушке 

индурация кожи в 

области лица, шеи, 

плечевого пояса 

Биопсия и 

гистохимические 

исследования 

Отсутствие ФР, отсутствие 

специфических антител (Scl-70, 

АЦА, к РНК-полимеразе III). 

Гистохимически - 

мукополисахарид 

 

3. ТАКТИКА ЛЕЧЕНИЯ НА АМБУЛАТОРНОМ УРОВНЕ [1,15 – 18,30–32,39 – 43,46,47]:  

3.1 Немедикаментозное лечение  

 избегать психоэмоциональных нагрузок, холода и вибраций; 

 для уменьшения приступов вазоспазма рекомендовано ношение теплой одежды, 

отказа от курения, потребления кофеин- содержащих продуктов, избегать приема 

симпатомиметиков и бета-адреноблокаторов; 

 обучение больных и применение методов реабилитации. 

 

3.2 Медикаментозное лечение:  

Цели лечения:  

 снижение активности и подавление прогрессирования болезни; 

 профилактика и лечение феномена (синдрома) Рейно и сосудистых осложнений;  

 профилактика и лечение висцеральных проявлений болезни.  

 

Лечение локализованной (очаговой) склеродермии проходит у дерматологов. 

 

Рекомендации (EULAR, BSR и BHPR) по лечению лимитированного и 

диффузного системного склероза сгруппированы с учетом доминирующей 

https://ru.wikipedia.org/wiki/%D0%9A%D0%BE%D0%BC%D0%BF%D1%8C%D1%8E%D1%82%D0%B5%D1%80%D0%BD%D0%B0%D1%8F_%D1%82%D0%BE%D0%BC%D0%BE%D0%B3%D1%80%D0%B0%D1%84%D0%B8%D1%8F
https://ru.wikipedia.org/wiki/%D0%90%D0%BD%D0%B3%D0%B8%D0%BE%D0%B3%D1%80%D0%B0%D1%84%D0%B8%D1%8F
https://ru.wikipedia.org/wiki/%D0%90%D0%BD%D0%B3%D0%B8%D0%BE%D0%B3%D1%80%D0%B0%D1%84%D0%B8%D1%8F
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патологии по системам органов или наиболее тяжелым клиническим синдромам 

(табл. 1).  

 

Таблица 1. Рекомендации по лечению лимитированного и диффузного 

системного склероза [1,15 – 18,30–32,39 – 43,46,47,48,49] 

Патология Лекарственные средства 

dcSSc Иммуносупрессивные препараты: метотрексат (УД В), микофеналата 

мофетил (УД В) или внутривенно циклофосфамид (УД С), и/или ГКС в 

максимально низкой дозе для подавления симптомов и при тщательном 

мониторинге функции почек (УД C). Назначение микофеналата 

мофетила следует рассматривать после терапии циклофосфамидом для 

поддержания улучшения склероза кожи и/или функции легких (УД C). 

При неэффективности терапии возможно назначение тоцилизумаба, 

ритуксимаба по решению комиссии/консилиума (офф лейбл).  

Сосуды:  

- синдром Рейно  

- дигитальные 

язвы  

- некрозы 

Блокаторы кальциевых каналов (АК) обладают отчетливым 

антиишемическим действием не только в отношении периферической, 

но и висцеральной патологии (легкие, сердце, почки) (УД А). Прямыми 

показаниями к их назначению являются синдром Рейно, легочная и 

ренальная гипертензии.  

Ингибиторы фосфодиэстеразы 5-го типа (ИФДЭ-5). Силденафил и 

тадалафил применяются при неэффективности АК (УД А).  

Простаноиды для внутривенного применения назначаются для лечения 

выраженного синдрома Рейно при неэффективности АК (УД В). До 

начала лечения простаноидами у всех больных следует тщательно 

оценить кардиоваскулярный риск.  

При тяжелых активных изъязвлениях пальцев назначают антагонисты 

рецепторов эндотелина-1 (АРЭ-1). Бозентан при неэффективности 

антагонистов кальция и простаноидов (УД В). Рекомендуется 

ежемесячно контролировать уровни трансаминаз и билирубина. 

Женщинам, принимающим бозентан, необходима надежная 

контрацепция с учетом возможного тератогенного эффекта (УД С)  

Третья линия терапии включает: селективные ингибиторы обратного 

захвата серотонина, α-блокаторы и терапию статинами (УД C). 

Препараты, подавляющие агрегацию тромбоцитов (УД С) 

Нестероидные противовоспалительные препараты (НПВП и слабые 

опиоиды (трамадол) применяют в адекватных дозах для уменьшения 

болей при дигитальных язвах (УД С). 

Кожа: быстро 

прогрессирующая 

индурация 

Метотрексат (УД А).  

или 

Микофеноловая кислота приводит к снижению кожного счета (УД B) 

Глюкокортикостероиды (ГКС) показаны при прогрессирующем 

диффузном поражении кожи и других клинических признаках 

воспалительной активности (УД С). 

Костно-суставная 

система:  

- артрит  

- миозит  

- контрактуры 

Метотрексат или лефлуномид (УД С) в виде монотерапии при общей 

низкой активности болезни или в сочетании с низкими дозами ГКС. 

Применяется с осторожностью при одновременном поражении легких 

(метотрексат). 

При неэффективности терапии возможно назначение ритуксимаба по 

решению комиссии/консилиума (офф лейбл) (УД С). 

Поражение мышц ГКС в дозах ниже, чем при идиопатических воспалительных миозитах, 

так как высокие дозы ГКС могут провоцировать развитие 
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склеродермического почечного криза (УД С). При недостаточном 

эффекте от монотерапии ГКС рекомендуется комбинация ГКС с 

метотрексатом (УД С). 

Легкие:  

ИЗЛ 

 

 

 

 

 

 

 

 

 

 

 

 ЛАГ 

Циклофосфамид (УД А). Длительность курса ЦФ должна быть не менее 

6 мес. (УД С).  

При неэффективности или непереносимости терапии ЦФ возможно 

применение других иммуносупрессивных препаратов:  

ММФ (УД В) или 

ГКС: преднизолон в сочетании с иммуносупрессивными препаратами 

(УД С)  

Внутриклеточный ингибитор тирозинкиназ – нинтеданиб при 

прогрессировании легочного фиброза у пациентов с SSc – ИЗЛ и 

неэффективности терапии (УД A, [1, 41,48,49]). 

При неэффективности терапии возможно назначение ритуксимаба по 

решению комиссии/консилиума (офф лейбл) (УД С, 48,49). 

Средства терапии ЛАГ согласно соответствующему протоколу 

Сердце 

 

Терапия поражений сердца (миокардит, кардиофиброз, - нарушения 

ритма) согласно соответствующему протоколу 

ЖКТ 

 

Терапия поражений ЖКТ (рефлюкс-эзофагит, стриктура пищевода, 

нарушения всасывания) согласно соответствующему протоколу 

Почки:  Терапия поражений почек согласно соответствующему протоколу 

 

Перечень основных лекарственных средств (имеющих 100% вероятность 

применения): 
Фармако-

терапевтическая 

группа 

Международное 

непатентованное 

наименование ЛС 

Способ применения Уровень 

доказатель-

ности 

Активный dcSSc (диффузный системный склероз) 

Противоопухолево

е средство, 

алкилирующее 

соединение.  

Циклофосфамид 

 

 

или 

перорально в дозах 1 мг/кг/день 

- 2 мг/кг/день, длительность 

курса не менее 6 месяцев 

УД – C               
[1-3,15-22,24,48] 

 

Противоопухолево

е средство, 

антиметаболит 

Метотрексат 

 

 

 

или 

Внутрь, в/м, 10–15 мг/в неделю 

длительным курсом не менее 

6мес 

УД – В [1-3,15-22, 48]         

  

Иммунодепрессивн

ое средство 

 

Микофеноловая 

кислота 

Внутрь 1000 мг/сут. (в два 

приёма), до 2000 мг/сут. (в два 

приёма) в случае хорошей 

переносимости, в течение как 

минимум 12 месяцев 

УД – В  
[1-3,15-22, 25, 48] 

ГКС 

 

Преднизолон  

 

или 

Внутрь, по 2,5-15 мг (менее 0,5 

мг/кг/сутки) 1 раз в день 

длительно 

УД – С [1-3,15-22, 26] 

Метилпреднизолон  перорально: 4-12 мг день УД С [3,15-22] 

Интерстициальное поражение лёгких (легочный фиброз) 

https://www.vidal.ru/drugs/pharm-group/280
https://www.vidal.ru/drugs/pharm-group/280


 

15 
 

ГКС преднизолон Внутрь по 5-15 мг/день 

длительно 

УД – С  
[1-3,15-22, 27,28] 

Противоопухолево

е средство, 

алкилирующее 

соединение.  

Циклофосфамид 

 

 

 

или 

перорально в дозе 1 – 2 

мг/кг/день, длительность курса 

не менее 6 месяцев, выбор пути 

введения в зависимости от 

эффективности и 

переносимости препарата 

УД – A 
 [1-3,15-22, 26,48] 

Иммунодепрессивн

ое средство 

 

Микофеноловаякис

лота 

или 

Внутрь 1 г/сут (в два приема), 

увеличивая ее до 2–3 г/сут (в два 

приема) в случае хорошей 

переносимости, длительно не 

менее 6 мес. 

УД B  
[1-3,15-22, 25, 48,49] 

 

ГКС Метилпреднизолон  перорально: 4-12 мг день УД С [3,15-22] 

Терапия ЛАГ согласно соответствующему протоколу 

Поражение кожи: быстро прогрессирующая индурация 

Противоопухолево

е средство, 

антиметаболит  

Метотрексат 

 

 

или 

Внутрь или в/м: по 10–15 мг/сут 

длительным курсом не менее 6 

мес 

УД А [1-3,15-22, 48] 

 

Иммунодепрессивн

ое средство 

 

Микофеноловая 

кислота 

2-я линия терапии при 

метотрексат-резистентной 

генерализованном поражении 

кожи. Внутрь по 2 г/сут 

приводит к снижению кожного 

счета  

УД – В  
[1,3,15-22, 25, 48] 

ГКС Преднизолон  

 

или 

 

перорально: 0,5–2 мг/кг день 

(макс. 60 мг/день), в течение 2–

4 недель, с постепенным 

снижением дозировки  

УД С [1,3,15-22, 26] 

 

ГКС Метилпреднизолон  перорально: 4-40 мг день, в 

течение 2–4 недель, с 

постепенным снижением 

дозировки  

УД С [3,15-22] 

 

Феномен (синдром) Рейно и язвенное поражение пальцев 

1-я линия терапии 

Блокатор 

кальциевых 

каналов 

 

Нифедипин 

 

 

 

 

или 

Внутрь, таблетки с 

пролонгированным 

высвобождением по 30 мг/сут 1 

раз в день, через четыре недели 

увеличивая до 60 мг/день в 

течение 12 недель или обычные 

таблетки по 10-20 мг 3 раза в 

день  

УД А   
[1,3,15-22, 28,29, 48] 

  

 

Блокатор 

кальциевых 

каналов 

Амлодипин 

 

или 

Внутрь, 10-20 мг 1 раз в день 

1-я линия терапии 

УД А [1,3,15-22, 28,29] 

2-я линия 

Ингибитор  

фосфодиэстеразы -

5 

Силденафил 

 

или 

 

Внутрь по 20 мг 3 раза в сутки, 

при неэффективности возможно 

повышение дозы до 200 мг/сут. 

Длительно 

УД – В  
[1,3,15-22, 33, 48] 

 

https://www.vidal.ru/drugs/pharm-group/280
https://www.vidal.ru/drugs/pharm-group/280
https://www.vidal.ru/drugs/pharm-group/280
https://www.vidal.ru/drugs/pharm-group/280
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Синтетический 

аналог 

простациклина 

Илопрост В/в, в виде инфузий, по 20–50 

мкг на инфузию по 3–5 дней 

несколько раз в год из расчета 

0,5–2 нг/кг в минуту в/в не 

менее 6 ч в день  

УД B [1,15-23, 34, 48] 

 

3- линия. 

Неселективный 

антагонист 

рецепторов 

эндотелина-1 

Бозентан  Внутрь по 62,5 мг 2 раза в день 

в течение четырех недель и по 

125 мг 2 раза в день в течение 

следующих 20 недель 

УД B [1,15-23, 33,48] 

 

  *В соответствии с правилами применения ЛС незарегистрированных на 

территории РК. 

 

Перечень дополнительных лекарственных средств (менее 100% вероятности 

применения): 
Фармако-

терапевтическая 

группа 

Международное 

непатентованное 

наименование ЛС 

Способ применения Уровень 

доказательност

и 

Активный диффузный системный склероз 

Иммунодепрессант

, моноклональное 

антитело, анти- В 

клеточный 

препарат 

Ритуксимаб* 

 

 

 

 

Или 

в/в 1000-2000 мг, по схеме. При 

неэффективности основных 

препаратов, по решению 

комиссии/консилиума (офф 

лейбл) 

УД – С [1,15-

23,45, 48] 

 

Специфический 

иммунодепрессивн

ый препарат. 

Антагонист 

рецепторов 

интерлейкина-6 

Тоцилизумаб В/в, 80-400 мг (8мг/кг веса) 1 раз 

в месяц длительно 

При неэффективности основных 

препаратов, по решению 

комиссии/консилиума (офф 

лейбл) 

 

УД – С [1,15-23, 48] 

 

Интерстициальное поражение лёгких (легочный фиброз) 

Иммунодепрессант

, моноклональное 

антитело, анти- В 

клеточный 

препарат 

Ритуксимаб* в/в 1000-2000 мг, по схеме. При 

неэффективности основных 

препаратов, по решению 

комиссии/консилиума (офф 

лейбл) 

УД – С  
[1,15-23,45, 48,49] 

 

Противоопухолево

е средство – 

ингибитор 

протеинтирозинки

наз  

Нинтеданиб 

 

капсулы по 100 и 150 мг 

Внутрь, по 150 мг два раза в 

день, при непереносимости 

снизить до 100 мг 2 раза в день, 

длительно 

УД – А 
[31,32,30,39,40,41, 48,49] 

 

Феномен (синдром) Рейно и язвенное поражение пальцев 

Витамн Д и его 

производные 

Колекальциферол Таблетки по 50 000 МЕ 

Внутрь по 1 таблетке 1 раз в 

неделю 8 недель с 

последующим контролем 

УД В [50,51] 

 

https://www.vidal.ru/drugs/clinic-group/1088
https://www.vidal.ru/drugs/clinic-group/1088
https://www.vidal.ru/drugs/clinic-group/1088
https://www.vidal.ru/drugs/clinic-group/1088
https://www.vidal.ru/drugs/clinic-group/1088
https://www.vidal.ru/drugs/clinic-group/1088
https://www.vidal.ru/drugs/pharm-group/1631
https://www.vidal.ru/drugs/pharm-group/1631
https://www.vidal.ru/drugs/pharm-group/1631
https://www.vidal.ru/drugs/pharm-group/1631
https://www.vidal.ru/drugs/pharm-group/1631
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Селективный 

ингибитор  

фосфодиэстеразы-5 

Тадалафил  Внутрь, по 2,5–40 мг один раз в 

день длительно 

УД – С 
 [1,15-23, 33] 

Антагонисты 

рецепторов 

ангиотензина II 

Лозартан  2-я линия. Внутрь по 12,5- 50 мг 

1-2 раза в сутки, длительно 

УД С [1,15-23, 29] 

Гиполипидемическ

ое средство - 

ингибитор ГМГ-

КоА редуктазы  

Аторвастатин 2-я линия. Внутрь, по 10 мг один 

раз в сутки; при необходимости 

увеличить до 80 мг  

УД С [1,15-23, 29] 

Костно-суставная система 

Иммунодепрессан

т, моноклональное 

антитело, анти- В 

клеточный 

препарат 

Ритуксимаб* в/в 1000-2000  мг, по схеме. При 

неэффективности основных 

препаратов, по решению 

комиссии/консилиума (офф 

лейбл) 

УД – С  
[1,15-23,45, 48] 

Болевой синдром при дигитальных язвах и суставном синдроме 

НПВП Диклофенак 

 

Или 

перорально, в/м, местно 

по 50 мг 2-3 раза в день; макс. 

СД 150 мг 

УД С [1,15-23] 

НПВП Мелоксикам  

Или 

Перорально, в/м, свечи 

 по 7,5-15 мг 1 раз в день;  

УД С [1,15-23] 

НПВП Эторикоксиб  

 

 

Перорально по 60 мг 1 раз в 

день, при необходимости 90 мг 1 

раз в день. Макс СД 120 мг не 

более 8 дней. 

УД С [1,15-23] 

Почечный криз SSc (SRC) 

 

Ингибитор АПФ в 

высоких дозах 

Каптоприл 

 

Или 

Перорально по 6,25 -12,5 мг 

каждые 8 часов, постепенно 

увеличивая, максимальная доза 

50 мг 3 раза в день) 

УД С [1,15-24] 

Ингибитор АПФ в 

высоких дозах 

Эналаприл Перорально по 2,5 мг один раз в 

день, постепенно увеличивая, 

максимальная доза 20 мг два 

раза в день 

УД С [1,15-24] 

 *В соответствии с правилами применения ЛС незарегистрированных на 

территории РК. 

 

3.3 Хирургическое вмешательство [1-3,5,19,36-37]:  

 хирургическое удаление кальцинатов кожи. Показания: наличие кальцинатов, 

нарушающих кровоснабжение или вызывающих другие симптомы при 

неэффективности консервативного лечения. Противопоказания: в соответствии с 

хирургическим протоколом; 

 Хирургическое лечение стриктур пищевода. Показания и противопоказания в 

соответствии с хирургическим протоколом; 

https://www.vidal.ru/drugs/pharm-group/209
https://www.vidal.ru/drugs/pharm-group/209
https://www.vidal.ru/drugs/pharm-group/209
https://www.vidal.ru/drugs/pharm-group/209
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 Хирургическое лечение желудочно-кишечного кровотечения. Показания и 

противопоказания в соответствии с хирургическим протоколом; 

 Трансплантация лёгких. Показания: неэффективность иммуносупрессивной 

терапии и противофибротической терапии и прогрессировании лёгочного фиброза 

Противопоказания в соответствии с хирургическим протоколом, при условии 

отсутствия выраженной патологии других внутренних органов и тяжёлого 

гастроэзофагеального рефлюкса; 

 Трансплантация почки. Показание: потребность в гемодиализе, если в течение 2 

лет после склеродермического почечного криза сохраняется почечная 

недостаточность. Показания и противопоказания в соответствии с 

соответствующим протоколом; 

 Трансплантации гемопоэтических стволовых клеток пациентам с быстро 

прогрессирующим течением и риском полиорганной недостаточности. Показания 

и противопоказания в соответствии с соответствующим протоколом. 

 

3.4 Дальнейшее ведение [2,19,37]: 

 мониторинг лабораторных показателей 1 раз в 3 месяца (ОАК, ОАМ, 

биохимический анализ крови (СРБ, АЛТ, АСТ, креатинин, общий белок, глюкоза) 

 при наличии ИЗЛ и ЛАГ – КТ ОГК в динамике, спирография не реже 1 раза в 6 

месяцев 

 наблюдение у ревматолога или врача общей практики один раз в 1 - 3 месяца 

 наблюдение пульмонолога при SSc-ИЗЛ 1 раз в год или при прогрессировании 

поражения лёгких 

 пациенты должны быть предупреждены о необходимости дополнительного 

посещения врача при появлении новых симптомов, указывающих на возможное 

прогрессирование или развитие осложнений. 

 

3.5 Индикаторы эффективности лечения [1-3,10,19,38]: 

 уменьшение выраженности или отсутствие прогрессирования вазоспазма по 

данным капилляроскопии; 

 отсутствие появления новых ишемических повреждений; 

 стабилизация или повышение уровня ФЖЕЛ и DLCO, которые необходимо 

определять не реже 1 раза в 6 месяцев; 

 повышение толерантности к физическим нагрузкам, снижение ЛАГ; 

 положительная динамика лабораторных и инструментальных обследований; 

 отсутствие повышения АЛТ, АСТ, ухудшения ЭФГДС. 

 

4. ПОКАЗАНИЯ ДЛЯ ГОСПИТАЛИЗАЦИИ С УКАЗАНИЕМ ТИПА 

ГОСПИТАЛИЗАЦИИ [1-3,10,19,38]: 

4.1 Показания для плановой госпитализации:  

 впервые выявленный СС, особенно ранняя стадия диффузной формы; 

 верификация диагноза;  

 подбор терапии;  
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 умеренная степень активности болезни;  

 прогрессирующее интерстициальное поражение легких 

 среднетяжелые и тяжелые состояния, развившиеся от побочного действия 

лекарственной терапии.  

 

4.2 Показания для экстренной госпитализации: 

 высокая степень активности системного склероза;  

 развитие склеродермического почечного криза (злокачественная гипертензия, 

повышение креатинина крови);  

 множественные рецидивирующие язвенные поражения кожи и гангрена пальцев 

кистей и стоп; 

 развитие интеркуррентной инфекции или тяжелых осложнений болезни или 

лекарственной терапии; 

 прогрессирующее поражение легких, сердца, ЖКТ. 

 

5. ТАКТИКА ЛЕЧЕНИЯ НА СТАЦИОНАРНОМ УРОВНЕ [15-22, 30-33, 39-43,46,47] 

5.1 Карта наблюдения пациента, маршрутизация пациента (схемы, 

алгоритмы). Алгоритм ведения пациентов с ранним системным склерозом – схема 

№1 (2.2). Дальнейшее ведение пациента с установленным диагнозом – пункт 3.4 

 

5.2 Немедикаментозное лечение (режим, диета): 

 обучение пациентов и применение методов реабилитации; 

 пациентам следует рекомендовать ношение теплой одежды, избегать 

воздействия холода, вибрации и стрессовых ситуаций, отказ от курения, 

потребления кофе и лекарственных средств, провоцирующих вазоспазм при 

синдроме Рейно и дигитальных язвах; 

 при поражении ЖКТ показано дробное питание, сон на кровати с приподнятым 

головным концом, нежелательно ложиться в течение 2-х часов после приема пищи, 

отказ от приема жирной пищи, курения и приема алкоголя;  

 при поражении легких – занятия ЛФК, дыхательной гимнастикой. 

 

5.3 Медикаментозное лечение [10,15-22, 30-33, 39-43,46,47, 48,49]: 

Перечень основных лекарственных средств (имеющих 100% вероятность 

применения): см. подпункт 3.2 

Перечень дополнительных лекарственных средств (менее 100% вероятности 

применения): 
Фармако-

терапевтическая 

группа 

Международное 

непатентованное 

наименование 

ЛС 

Способ применения Уровень 

доказательнос

ти 

 

Активный диффузный системный склероз 

Иммунодепрессан

т, 

моноклональное 

антитело, анти- В 

Ритуксимаб* 

 

 

или 

в/в 1000-2000 мг, по схеме. При 

неэффективности основных 

препаратов, по решению 

комиссии/консилиума (off-label) 

УД – С  
[1,15-23,45, 48] 
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клеточный 

препарат 

Специфический 

иммунодепрессив

ный препарат. 

Антагонист 

рецепторов 

интерлейкина-6 

Тоцилизумаб В/в, 80-400 мг (8мг/кг веса) 1 раз в 

месяц длительно 

При неэффективности основных 

препаратов, по решению 

комиссии/консилиума (off-label) 

УД – С [1,15-23, 48] 

Интерстициальное поражение лёгких (легочный фиброз) 

Иммунодепрессан

т, 

моноклональное 

антитело, анти- В 

клеточный 

препарат 

Ритуксимаб* в/в 1000-2000 мг, по схеме. При 

неэффективности основных 

препаратов, по решению 

комиссии/консилиума (off-label) 

УД – С [1,15-23,45, 

48,49] 

Противоопухолев

ое средство – 

ингибитор 

протеинтирозинк

иназ  

Нинтеданиб 

 

капсулы по 100 и 150 мг 

Внутрь, по 150 мг два раза в день, 

при непереносимости снизить до 

100 мг 2 раза в день, длительно 

УД – А 
[31,32,30,39,40,41, 

48,49] 

 

Феномен (синдром) Рейно и язвенное поражение пальцев 

Антагонисты 

рецепторов 

ангиотензина II 

Лозартан  2-я линия. Внутрь по 12,5- 50 мг 1-

2 раза в сутки, длительно 

УД С [1,15-23, 

29,48,49] 

Гиполипидемичес

кое средство - 

ингибитор ГМГ-

КоА редуктазы  

Аторвастатин 2-я линия. Внутрь, по 10 мг один 

раз в сутки; при необходимости 

увеличить до 80 мг  

УД С [1,15-23, 29] 

Селективный 

ингибитор  

фосфодиэстеразы

-5 

Тадалафил  Внутрь, по 2,5–40 мг один раз в 

день длительно 

УД – С [1,15-23, 33, 

48] 

Витамин Д и его 

производные 

Колекальциферол Таблетки по 50 000 МЕ 

Внутрь по 1 таблетке 1 раз в 

неделю 8 недель с последующим 

контролем 

УД В [50,51] 

 

Терапия ЛАГ согласно соответствующему протоколу 

Болевой синдром при дигитальных язвах и суставном синдроме 

НПВП Диклофенак 

 

или 

перорально, в/м, местно 

по 50 мг 2-3 раза в день; макс. СД 

150 мг 

УД С [1,15-23] 

НПВП Мелоксикам  перорально, в/м, свечи по 7,5-15 мг 

1 раз в день; макс.  

УД С [1,15-23] 

НПВП Эторикоксиб  

 

или 

Перорально по 60 мг 1 раз в день, 

при необходимости 90 мг 1 раз в 

день. Макс СД 120 мг не более 8 

дней. 

УД С [1,15-23] 

Анальгетическое 

опиоидное 

средство  

Трамадол 

 

перорально, в/м, в/в 

по 50-100 мг 1-2 раза в день 

УД С [1,15-23] 

https://www.vidal.ru/drugs/clinic-group/1088
https://www.vidal.ru/drugs/clinic-group/1088
https://www.vidal.ru/drugs/clinic-group/1088
https://www.vidal.ru/drugs/clinic-group/1088
https://www.vidal.ru/drugs/clinic-group/1088
https://www.vidal.ru/drugs/clinic-group/1088
https://www.vidal.ru/drugs/pharm-group/1631
https://www.vidal.ru/drugs/pharm-group/1631
https://www.vidal.ru/drugs/pharm-group/1631
https://www.vidal.ru/drugs/pharm-group/1631
https://www.vidal.ru/drugs/pharm-group/1631
https://www.vidal.ru/drugs/pharm-group/209
https://www.vidal.ru/drugs/pharm-group/209
https://www.vidal.ru/drugs/pharm-group/209
https://www.vidal.ru/drugs/pharm-group/209
https://www.vidal.ru/drugs/pharm-group/47
https://www.vidal.ru/drugs/pharm-group/47
https://www.vidal.ru/drugs/pharm-group/47
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5.4 Хирургическое вмешательство: см. подпункт 3.3 

 

5.5 Дальнейшее ведение: см. подпункт 3.4 

 

5.6 Индикаторы эффективности лечения: см. подпункт 3.5 
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