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Введение
Системная красная волчанка (СКВ) 

и системная склеродермия (ССД) —  
это тяжелые хронические аутоиммун‑
ные заболевания, характеризующиеся 
высокой гетерогенностью клинических 
проявлений, тенденцией к неуклон‑
ному прогрессированию и неблаго‑
приятным прогнозом при вовлечении 
в патологический процесс жизненно 
важных органов и систем. В последние 
годы благодаря достижениям в терапии 
системных заболеваний соединитель‑
ной ткани десятилетняя выживаемость 
пациентов с системной красной вол‑
чанкой (СКВ) возросла более чем 
на 90 %, а системной склеродермией 
(ССД) —  на 82 % (при лимитированной 
форме —  92 %, а при диффузной —  
65 %) [1, 2]. В то же время значитель‑
ное увеличение продолжительности 

жизни больных СКВ и ССД привело 
к существенным изменениям в харак‑
тере и выраженности формирующих‑
ся необратимых изменений в органах 
и системах организма при длительном 
течении болезни, а также в структуре 
причин смертности у больных. Сре‑
ди основных причин неблагоприят‑
ных исходов у больных СКВ и ССД 
в настоящее время рассматриваются 
патологические изменения в сердечно‑
сосудистой и дыхательной системах, 
почках и периферических сосудах, 
которые ассоциированы как с патоге‑
незом СКВ и ССД, так и с прогресси‑
рованием коморбидных заболеваний 
и кумулятивными нежелательными 
эффектами лекарственной терапии [3].

С целью объективизации и стандар‑
тизации оценки кумулятивных повреж‑
дений у больных СКВ был разработан 

индекс повреждения (ИП) SLICC / 
ACR Damage Index —  SLICC / ACR 
DI —  SDI (Systemic Lupus International 
Collaborating Clinics / American College 
of Rheumatology Damage Index). В ИП 
включены данные о необратимых по‑
вреждениях 12 систем органов, кото‑
рые развились после манифестации 
СКВ [4, 5]. В ряде исследований была 
прослежена зависимость между значе‑
ниями индекса повреждения и риском 
летальности больных [6, 7], что демон‑
стрирует актуальность использования 
ИП в качестве перспективного про‑
гностического маркера оценки эффек‑
тивности терапии заболевания [8–11].

При ССД, в отличие от СКВ, 
с морфологической точки зрения, 
практически отсутствует обратимая 
экссудативная фаза воспаления, а пре‑
валирует прогрессирующий фиброз 
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Summary
The article is devoted to the study of the degree and pattern of irre-
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органов и систем организма, скорость 
и распространенность которого зна‑
чительно варьирует от формы заболе‑
вания, степени активности воспали‑
тельного процесса и эффективности 
базисной патогенетической терапии 
заболевания [12]. В то же время для 
ССД в настоящее время не разрабо‑
таны критерии и индексы для оценки 
степени выраженности необратимых 
повреждений органов и систем орга‑
низма по аналогии с СКВ.

Цель	исследования: изучить сте‑
пень и выраженность необратимых 
органных повреждений у больных 
СКВ и ССД с длительностью течения 
болезни более 5 лет с использованием 
ИП SLICC / ACR.

Методы	и	материалы	
исследования

В исследование включены 110 
больных СКВ и 63 больных ССД 
с длительностью течения заболеваний 
более 5 лет, находившиеся на стацио‑
нарном лечении в ревматологическом 
отделении ГБУЗ «РКБ им. Семашко» 
с января 2011 года по декабрь 2016‑го, 
подписавшие информированное со‑
гласие на включение в исследование. 
Пациентам проводилось стандарт‑
ное клиническое, инструментальное 
и лабораторное обследование: общий 
и биохимический анализы крови, 
анализ мочи, определение суточной 
экскреции белка, C‑реактивного бел‑
ка (CРБ), антинуклеарных антител, 
исследование иммунологического 
профиля (антинуклеарный фактор 
на НЕр2‑клеточной линии (АНФ), 
антитела к двухспиральной ДНК, 
RNP, Sm‑, SSA‑, SSB‑антигенам, 
антицентромерных антител (АЦА) 
и антител к топоизмеразе‑1 [Scl‑70]), 
электрокардиография, рентгеногра‑
фия органов грудной клетки в прямой 

и боковой проекциях, эхокардиогра‑
фия (Эхо‑КГ), ультразвуковое иссле‑
дование (УЗИ) внутренних органов 
и сосудов, компьютерная и магнитно‑
резонансная томографии (КТ и МРТ). 
Активность СКВ оценивалась с ис‑
пользованием индекса SLEDAI‑2K 
по данной градации: нет активности 
(SLEDAI = 0 баллов), низкая актив‑
ность (SLEDAI = 1–5 баллов), средняя 
степень активности (SLEDAI = 6–10 
баллов), высокая степень активности 
(SLEDAI = 11–19 баллов) и очень вы‑
сокая степень активности (SLEDAI > 
20 баллов). Текущую активность ССД 
оценивали согласно шкале индекса 
активности EScSG [12]: I —  низкая 
(от 0 до ≤ 3 баллов), II —  умеренная 
(от 3,5 до 6 баллов) и III —  высокая 
(от 6,5 до 10 баллов).

С помощью ИП SLICC оценивали 
потенциально необратимые органные 
повреждения 12 систем органов от 1 
до 7 баллов за каждый рассматривае‑
мый параметр системы органов. Мак‑
симальная сумма достигает 47 баллов. 
При подсчете баллов ИП учитывались 
повреждения, зафиксированные после 
дебюта заболевания (непосредственно 
ассоциированные с патологией или 
возникшие в результате проводимого 
лечения), сохраняющиеся от 6 месяцев. 
Различали четыре степени ИП (отсут‑
ствие повреждений —  0 баллов, низ‑
кий ИП —  1 балл, средний ИП —  2–4 
балла, высокий ИП —  более 4 баллов).

Распределение наблюдавшихся 
больных по полу, возрасту и дли‑
тельности заболевания представлено 
в табл. 1.

Среди наблюдаемых больных СКВ 
у 68,2 % активность СКВ была низ‑
кой (SLEDAI = 1–5), у 26,4 % наблю‑
далась средняя степень активности 
(SLEDAI = 6–10), высокая степень 
активности (SLEDAI = 11–19) была 
выявлена у 5,4 %. АНФ в титрах выше 

1/160 был выявлен у 79,1 % больных; 
антитела к двухспиральной ДНК 
(а‑дсДНК) в титре более 20,0 Ед/м 
были выявлены у 45,07 % больных, 
другие виды антинуклеарных антител 
определялись у 67,6 % больных.

Среди наблюдаемых больных ССД 
согласно шкале индекса активности 
EScSG низкая активность (от 0 до 3 
баллов) была выявлена у 33,33 % боль‑
ных, умеренная активность (3,5–6,0 
балла) —  у 60,32, высокая активность 
(6,5–10 баллов) —  6,35 % больных. 
У пациентов с ССД определялись 
следующие иммунологические на‑
рушения: у 17,07 % больных обна‑
руживались АЦА, у 26,83 % —  анти‑
тела к Scl‑70, у 12,2 % —  антитела 
к Ro‑антигену, а у 19,5 % —  антитела 
к дсДНК, RNP, RNA, Sm‑антигену.

В табл. 2 представлены данные 
о медикаментозной терапии больными 
СКВ и ССД.

Статистическая обработка про‑
водилась с применением компью‑
терных программ Microsoft Office 
Excel и MedStat. Определение соот‑
ветствия распределения показателей 
нормальному закону производилось 
по величине асимметрии и эксцесса 
и критерия Шапиро‑Уилка. При нор‑
мальном распределении рассчитывали 
среднее (М) и стандартное отклоне‑
ние (σ). При распределении отличном 
от нормального определяли медиану 
(Ме) [25‑й; 75‑й перцентили]. При 
сравнении параметрических показате‑
лей групп пациентов переменных при‑
меняли t‑критерий Стьюдента. При 
распределении отличном от нормаль‑
ного непараметрические показатели 
сравнивали с использованием крите‑
рия W‑критерия Вилкоксона. Анализ 
качественных признаков производили 
с применением χ2‑критерия Пирсона. 
Различия считались статистически 
значимыми при p < 0,05.

Таблица 1
Характеристика 110 пациентов с СКВ

Показатель
Значение

p
СКВ ССД

Соотношение женщины / мужчины, n (%) 102 (92,73 %) / 8 (7,27 %) 61 (96,83 %) / 2 (3,17 %) p < 0,05

Возраст, годы, М ± σ 39,28 ± 12,0 54,22 ± 13,51 p > 0,05

Длительность заболевания на момент включения, мес., М ± σ 289,2 ± 34,56 316,8 ± 40,23 p > 0,05

Примечание: р —  достоверность различий между больными СКВ и ССД.
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Результаты
При оценке значений ИП у наблюдае‑

мых больных (табл. 4) было установлено, 
что у большинства больных с анамнезом 
заболеваний более 5 лет наблюдались 
проявления необратимых повреждений 
тех или иных органов и систем. Отсут‑
ствие повреждений было зарегистриро‑
вано достоверно чаще у больных с СКВ 
по сравнению с больными ССД (16,36 
против 4,76 %; p < 0,05). Низкий ИП 
был зафиксирован у 19 (17,27 %) и 11 
(17,46 %) больных СКВ и ССД соответ‑
ственно; средний ИП SLICC зарегистри‑
рован у 61 (55,45 %) и у 42 (66,67 %) па‑
циентов с СКВ и ССД, высокий ИП опре‑
деляли у 12 (10,9 %) больных СКВ и 7 
(11,11 %) больных СКВ и ССД.

В табл. 5 представлены данные ор‑
ганных изменений у наблюдавшихся 
больных СКВ и ССД в сравнительном 
аспекте. В наибольшей степени необра‑
тимые изменения у больных СКВ были 
выражены у в сердечно‑сосудистой си‑
стеме. У больных СКВ достоверно чаще, 
чем при ССД, диагностировались кар‑
диомиопатия, органические изменения 
клапанов сердца и перикардит (р < 0,05) 
при отсутствии различий в частоте сте‑
нокардии (p > 0,05). Инфаркт миокарда 
(ИМ) манифестировал у двух пациентов 
с СКВ, у одного из которых был зафикси‑
рован реинфаркт, у больных ССД случаи 
ИМ не регистрировались.

Более четверти наблюдаемых боль‑
ных СКВ и ССД имели возникшие 

после манифестации заболевания по‑
ражения органа зрения. Они в равной 
степени были распространены у этих 
больных. Достоверные различия были 
выявлены только в частоте развития 
катаракты, которая была достоверно 
выше у больных СКВ (р < 0,05).

Больные СКВ и ССД не различа‑
лись между собой по частоте развития 
нарушений функции почек, но выра‑
женная протеинурия, ассоциирован‑
ная с развитием нефротического син‑
дрома, достоверно чаще наблюдалась 
у больных СКВ (р < 0,05). У больных 
СКВ чаще наблюдались поражения 
периферических сосудов за счет зна‑
чительно повышения частоты разви‑
тия венозных тромбозов (р < 0,01).

Частота поражения нервной 
системы у больных СКВ и ССД была 
весьма высокой (соответственно 14,45 
и 19,05 %; p > 0,05). При этом острые 
нарушения мозгового кровообращения 
и судороги регистрировались только 
у больных СКВ (р < 0,05). В то же 
время нейропатия черепно‑мозговых 
и периферических нервов чаще на‑
блюдалась у больных ССД (р < 0,05).

У пациентов с ССД определялась до‑
стоверно более высокая частота необра‑
тимых поражений легких (10,90 против 
66,67 %; р < 0,01), в частности, легочного 
фиброза и легочной гипертензии (2,73 
против 7,94 %; р < 0,015). Кроме этого, 
у больных ССД достоверно чаще встре‑
чались необратимые изменения костно‑
мышечной системы (р < 0,05), а именно 
атрофия или слабость мышц и артрит 
с деформацией суставов (р < 0,05).

В популяции наблюдавшихся боль‑
ных ССД была достоверно (р < 0,05) 
выше частота поражений кожи (за ис‑
ключением рубцовой алопеции), сахар‑
ного диабета и злокачественных ново‑
образований. В частоте необратимых 
поражений желудочно‑кишечного тракта 
и половой системы статистически зна‑
чимых различий не выявлено (р > 0,1).

Заключение
Данные настоящего исследо‑

вания согласуются с данными все‑
российского многоцентрового ис‑
следования РЕНЕССАНС, которое 
продемонстрировало значительную 
распространенность необратимых 
повреждений у больных СКВ, про‑
грессивно возрастающую при увели‑

Таблица 2
Медикаментозная терапия ГК и цитостатическими препаратами у больных СКВ и ССД

Препараты
Число больных, n (%)

P
СКВ ССД

ГК внутрь 103 (93,64 %) 48 (76,19 %) p > 0,050
ПТ 11 (10,00 %) 3 (4,76 %) p < 0,050

Цитостатические препараты 68 (61,82 %) 37 (58,73 %) p > 0,050
ЦФ 14 (12,73 %) 4 (6,35 %) p < 0,050

АЗА 22 (20,00 %) 4 (6,35 %) p < 0,050
ММФ 7 (6,36 %) 1 (1,59 %) p < 0,050

МТ 4 (3,64 %) 8 (12,70 %) p = 0,008
Гидроксихлорохин 29 (26,36 %) 22 (34,92 %) p < 0,050

Другие
сульфасалазин

ЛФ
0 (0,00 %)

4 (6,35 %)
3 (4,76 %)
1 (1,59 %)

p = 0,004

Примечание: ГК —  глюкокорстикостероиды, ПТ —  пульс-терапия, ЦФ —  циклофосфан, 
АЗА —  азатиоприн, ММФ —  мофетила микофенолат, МТ —  метотрексат, ЛФ —  лефлуномид; 
р —  достоверность различий между больными СКВ и ССД.

Таблица 3
Терапия ГК перорально за период болезни у больных СКВ и ССД 

 (эквивалент по преднизолону), Ме [25‑й; 75‑й перцентили]

Показатель
Значение

СКВ ССД
Медиана 12,5 [7,5; 20]* 8,75 [5; 10]*
Минимум 2,5 2,5

Максимум 80 20
Лев. (95 % ДИ) 10 5

Прав. (95 % ДИ) 15 10

Примечание: * —  достоверность различий показателей между СКВ и ССД с достоверностью 
p < 0,001.

Таблица 4
Градация индекса повреждения у больных СКВ и ССД

Индекс повреждения SLICC
Значение

P
СКВ ССД

Отсутствие повреждений 18 (16,36 %) 3 (4,76 %) p < 0,05

Низкий 19 (17,27 %) 11 (17,46 %)

p > 0,05
Средний 61 (55,45 %) 42 (66,67 %)

Высокий 12 (10,90 %) 7 (11,11 %)
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чении длительности заболевания [13]. 
В нашем исследовании было показа‑
но, что у наблюдаемых больных СКВ 
с длительностью болезни более 5 лет 
рост значений ИП происходил за счет 
развития преимущественно необрати‑
мых поражений сердечно‑сосудистой 
системы, органов зрения, половой 
системы и кожи.

У больных СКВ по сравнению 
с больными ССД чаще развивались 
необратимые изменения сердечно‑со‑
судистой системы и центральной нерв‑
ной системы в виде острого нарушения 
мозгового кровообращения и судорог, 
венозных тромбозов, поражений орга‑
нов зрения в виде катаракты, протеи‑
нурии (более 3,5 г в сутки) и рубцовой 
алопеции.

У больных ССД также наблюда‑
лись высокие значения ИП, которые 
суммарно достоверно не отличались 
от больных СКВ. По сравнению с СКВ 
у больных ССД чаще развивались по‑
ражения органов дыхания в виде ле‑
гочного фиброза и легочной гипертен‑
зии, костно‑мышечной системы, кожи 
(за исключением рубцовой алопеции) 
и нейропатии черепно‑мозговых не‑
рвов и периферических нервов.

Проведенное исследование также 
демонстрирует необходимость создания 
и адаптации для больных ССД системы 
оценки необратимых поражений вну‑
тренних органов с учетом возмож‑
ных поражений сердечно‑сосудистой 
системы в виде аритмий, пищевода 
и кожи с развитием дигитальных язв.
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Таблица 5
Частота необратимых органных повреждений

Локализация и вид поражения
Число больных, n (%)

p
СКВ ССД

Орган зрения
• катаракта
• изменения сетчатки и ЗН

32 (29,09 %)
12 (10,09 %)
23 (20,90 %)

16 (25,40 %)
4 (6,35 %)

14 (22,22 %)

p > 0,050
p = 0,015
p > 0,050

Сердечно-сосудистая система
• стенокардия
• инфаркт миокарда
• кардиомиопатия
• поражение клапана сердца
• перикардит

55 (50,00 %)
1 (0,91 %)
2 (1,81 %)

19 (17,27 %)
26 (25,45 %)
16 (14,55 %)

12 (19,05 %)
1 (1,59 %)
0 (0,00 %)
5 (7,94 %)
5 (7,94 %)
1 (1,59 %)

p = 0,005
p > 0,050
p = 0,008
p = 0,005
p = 0,005
p = 0,005

Нервная система
• ОНМК
• судороги
• нейропатия периферических нервов и ЧМН
• снижение когнитивных функций

17 (14,45 %)
7 (6,36 %)
3 (2,72 %)
9 (8,18 %)
2 (1,82 %)

12 (19,05 %)
0 (0,00 %)
0 (0,00 %)

10 (15,87 %)
2 (3,17 %)

p > 0,050
p = 0,008
p = 0,008
p = 0,005
p > 0,050

Легкие
• легочная гипертензия
• легочной фиброз

12 (10,90 %)
3 (2,73 %)

11 (10,00 %)

42 (66,67 %)
5 (7,94 %)

42 (66,67 %)

p = 0,008
p = 0,008
p = 0,008

Почки
• клубочковая фильтрация менее 50 мл/мин.
• протеинурия выше 3,5 г/сут.
• конечная стадия почечного заболевания

9 (8,18 %)
4 (3,64 %)
4 (4,55 %)
1 (0,91 %)

4 (6,35 %)
3 (4,76 %)
1 (1,59 %)
0 (0,00 %)

p > 0,050
p > 0,050
p = 0,006
p > 0,050

Периферические сосуды
• перемежающаяся хромота в течение 6 мес.
• небольшая потеря ткани
• значительная потеря ткани когда-либо
• венозный тромбоз

15 (13,64 %)
0 (0,00 %)
2 (1,81 %)
1 (0,91 %)

12 (10,90 %)

3 (4,76 %)
2 (3,17 %)
0 (0,00 %)
1 (1,59 %)
0 (0,00 %)

p = 0,005
p > 0,050
p > 0,050
p > 0,050
p = 0,005

Желудочно-кишечный тракт 5 (4,54 %) 2 (3,17 %) p > 0,050

Костно-мышечная система
• мышечная атрофия или слабость
• деформирующий или эрозивный артрит
• остеопороз с переломами
• аваскулярный некроз
• остеомиелит

11 (10,00 %)
3 (2,72 %)
9 (8,18 %)
1 (0,91 %)
1 (0,91 %)
1 (0,91 %)

16 (25,40 %)
6 (9,52 %)
8 (12,70 %)
1 (1,59 %)
0 (0,00 %)
0 (0,00 %)

p = 0,038
p = 0,038
p = 0,038
p > 0,050
p > 0,050
p > 0,050

Кожа
• рубцовая алопеция
• поражение кожи (рубцевание, изъязвления)
• поражение половой системы
• сахарный диабет
• малигнизация

54 (49,09 %)
18 (16,36 %)

3 (2,72 %)
38 (34,55 %)

3 (2,72 %)
0 (0,00 %)

42 (66,67 %)
2 (3,17 %)

19 (30,16 %)
21 (33,33 %)
8 (12,70 %)
3 (4,76 %)

p = 0,019
p = 0,005
p = 0,008
p > 0,050
p = 0,008
p = 0,008
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