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Ñìåøàííîå çàáîëåâàíèå ñîåäèíèòåëüíîé òêà-
íè (ÑÇÑÒ) � câîåîáðàçíûé êëèíèêî-èììóíîëîãè-
÷åñêèé ñèíäðîì ñèñòåìíîãî âîñïàëèòåëüíîãî ïî-
ðàæåíèÿ ñîåäèíèòåëüíîé òêàíè, ïðîÿâëÿþùèéñÿ
ñî÷åòàíèåì îòäåëüíûõ ïðèçíàêîâ ñèñòåìíîé ñêëå-
ðîäåðìèè (ÑÑÄ), äåðìàòîìèîçèòà (ÄÌ), ñèñòåì-
íîé êðàñíîé âîë÷àíêè (ÑÊÂ), ïîÿâëåíèåì àíòèòåë
ê ðàñòâîðèìîìó ÿäåðíîìó ðèáîíóêëåîïðîòåèäó
(ÐÍÏ) â âûñîêèõ òèòðàõ. Ïðîãíîç èñõîäà ÑÇÑÒ áî-
ëåå áëàãîïðèÿòåí, ÷åì ïðè òåõ çàáîëåâàíèÿõ, èç
ïðèçíàêîâ êîòîðûõ ñêëàäûâàåòñÿ ñèíäðîì. Êðîìå
òîãî, ó 25�50% áîëüíûõ, ïî äàííûì P.J.W. Venables
(1994), ðàñïîçíàþò ñèíäðîì Øåãðåíà.

Áîëüøèíñòâî ðåâìàòè÷åñêèõ áîëåçíåé èìåþò
îïðåäåëåííóþ íîçîëîãè÷åñêóþ î÷åð÷åííîñòü, êîòî-
ðàÿ îòðàæåíà â äèàãíîñòè÷åñêèõ êðèòåðèÿõ äëÿ êàæ-
äîé èç íèõ. Îäíàêî ó ñðàâíèòåëüíî íåáîëüøîãî êî-
ëè÷åñòâà ïàöèåíòîâ äèàãíîñòèêà ýòîãî âèäà ïàòîëî-
ãèè çíà÷èòåëüíî çàòðóäíåíà, ïîñêîëüêó çàáîëåâàíèå
íå ñîîòâåòñòâóåò îäíîé íîçîëîãè÷åñêîé ôîðìå.

Òåðìèí «ñìåøàííîå çàáîëåâàíèå ñîåäèíèòåëüíîé
òêàíè», ïðåäëîæåííûé G. Shàrð è ñîàâòîðàìè (1972),
îáúåäèíèë ðàçëè÷íûå êëèíè÷åñêèå ïðîÿâëåíèÿ ïî
îáùåìó ïðèçíàêó � íàëè÷èþ àíòèòåë ê ÐÍÏ â îäíó
êëèíè÷åñêóþ ôîðìó, íàçûâàåìóþ èíîãäà ñèíäðîìîì
Øàðïà. Äëÿ ÑÇÑÒ, ïîìèìî îäíîâðåìåííîãî èëè ïî-
ñëåäîâàòåëüíîãî âîçíèêíîâåíèÿ ñèìïòîìîâ äâóõ èëè
òðåõ çàáîëåâàíèé (ÑÑÄ, ÑÊÂ, ÄÌ), âûñîêèõ òèòðîâ
ñûâîðîòî÷íûõ àíòèòåë ê U1 ÐÍÏ, õàðàêòåðíû îòíîñè-
òåëüíàÿ ðåäêîñòü ïîðàæåíèÿ ïî÷åê, âûñîêàÿ ýôôåê-
òèâíîñòü ãëþêîêîðòèêîñòåðîèäîâ (ÃÊÑ) è äîâîëüíî
áëàãîïðèÿòíûé ïðîãíîç. Íåñìîòðÿ íà ìíîãî÷èñëåí-
íûå èññëåäîâàíèÿ, ïðîâåäåííûå â ðàçíûõ ñòðàíàõ, â
òîì ÷èñëå è â Èíñòèòóòå ðåâìàòîëîãèè ÐÀÌÍ, ñóù-
íîñòü ÑÇÑÒ âñå åùå îñòàåòñÿ íåðàñêðûòîé. Òàê, ïðè
äëèòåëüíîì íàáëþäåíèè çà áîëüíûìè îòìå÷åíî èç-
ìåíåíèå êëèíè÷åñêèõ ñèìïòîìîâ è èììóíîëîãè÷åñ-
êèõ íàðóøåíèé. Àíòèòåëà ê U1 ÐÍÏ � õàðàêòåðíûé
èììóíîëîãè÷åñêèé ìàðêåð ÑÇÑÒ, ÷òî è ïîçâîëèëî
âêëþ÷èòü ÑÇÑÒ â ïîäêëàññ «ñèñòåìíûå ïîðàæåíèÿ
ñîåäèíèòåëüíîé òêàíè» (ÑÏÑÒ)-Õ²²² êëàññà ÌÊÁ-10.

Ðàñïðîñòðàíåíèå ÑÇÑÒ íå èçó÷åíî.
Ïî äàííûì èññëåäîâàíèÿ, ïðîâåäåííîãî â ßïî-

íèè, ÑÇÑÒ âûÿâëÿþò ëèøü â 2,7% ñëó÷àåâ ïðè
ÑÏÑÒ, òîãäà êàê ÑÊÂ � â 20,9%, à ÑÑÄ è ïîëèìèî-
çèò � â 5,7 è 4,9% ñîîòâåòñòâåííî.

 Çàáîëåâàþò ïðåèìóùåñòâåííî æåíùèíû â âîç-
ðàñòå 20�30 ëåò, èõ ÷èñëî ïî îòíîøåíèþ ê ìóæ÷è-
íàì ñîñòàâëÿåò îò 9:1 äî 16:1 (Venables P.J.W., 1994).

 Ðàçëè÷èé ïî ðàñîâûì èëè ýòíè÷åñêèì ïðèçíà-
êàì íå îáíàðóæåíî.

Ýòèîëîãèÿ è ïàòîãåíåç. Â íàñòîÿùåå âðåìÿ
îáñóæäàåòñÿ ðîëü ãåíåòè÷åñêèõ ôàêòîðîâ ïðè
ÑÇÑÒ, òàê êàê îïèñàíû ñåìåéíûå ñëó÷àè çàáîëå-
âàíèÿ ñ èäåíòè÷íûì HLA-ôåíîòèïîì. Õàðàêòåðíî,
÷òî ó 66% áîëüíûõ àíòèòåëà ê U1 ÐÍÏ àññîöèèðó-
þòñÿ ñ ÍLÀ-DR4-ôåíîòèïîì. Â ðàçâèòèè áîëåçíè
îñíîâíóþ ðîëü èãðàþò èììóííûå íàðóøåíèÿ, ïðî-
ÿâëÿþùèåñÿ ïîñòîÿííî âûñîêèì òèòðîì àíòèòåë ê
U1 ÐÍÏ (àíòèíóêëåàðíûõ àíòèòåë êðàï÷àòîãî òèïà
ñâå÷åíèÿ ïðè íåïðÿìîé èììóíîôëþîðåñöåíöèè,
îòíîñÿùèõñÿ ê êëàññó IgG è íàïðàâëåííûõ ê ÿäåð-
íîìó ÐÍÏ), ãèïåðãàììàãëîáóëèíåìèåé, ñíèæåíè-
åì ñîäåðæàíèÿ êîìïëåìåíòà, íàëè÷èåì ÖÈÊ, à òàê-
æå èçìåíåíèåì èììóíîðåãóëÿòîðíûõ ôóíêöèé
Ò-ëèìôîöèòîâ (ñíèæåíèå ñóïðåññîðíîé ôóíêöèè).

 Ïðåäïîëàãàþò, ÷òî ðàçâèòèå ÑÇÑÒ îáóñëîâëå-
íî ìîëåêóëÿðíîé ìèìèêðèåé ìåæäó 33 êÄ ïîëè-
ïåïòèäîì U1 ÐÍÏ è ñõîäíûì êîìïîíåíòîì â ðåò-
ðîâèðóñàõ æèâîòíûõ.

 Ïðåäïîëàãàþò òàêæå, ÷òî àíòèòåëà ê U1 ÐÍÏ
ïðîíèêàþò â êëåòêè ÷åðåç Fc-ðåöåïòîðû è ðàçðó-
øàþò èõ. Â ñâÿçè ñ òåì, ÷òî Fñ-ðåöåïòîðû ëîêàëè-
çóþòñÿ ïðåèìóùåñòâåííî íà Ò-ñóïðåññîðàõ, ïðî-
èñõîäèò ðàçðóøåíèå ïîñëåäíèõ, â ðåçóëüòàòå ÷åãî
íàáëþäàåòñÿ ïðîëèôåðàöèÿ àóòîðåàêòèâíûõ Ò-õåë-
ïåðîâ (Alarcon-Segovia D. et al., 1987), ÷òî è îáúÿñ-
íÿåò àóòîèììóííûé õàðàêòåð ïàòîãåíåçà ÑÇÑÒ.

Â ñòåíêàõ ñîñóäîâ ìûøö, êëóáî÷êîâ ïî÷åê è
äåðìîýïèäåðìàëüíîì ñòûêå äåðìû îáíàðóæåíû
äåïîçèòû IgG, IgÌ è êîìïëåìåíòà, à â ïîðàæåí-
íûõ òêàíÿõ � ëèìôîèäíûå è ïëàçìîêëåòî÷íûå
èíôèëüòðàòû (Íàñîíîâà Â.À., Àñòàïåíêî Ì.Ã.,
1989). Äëÿ ÑÇÑÒ õàðàêòåðíî òàêæå ðàçâèòèå ïðî-
ëèôåðàòèâíûõ ïðîöåññîâ âî âíóòðåííåé è ñðåä-
íåé îáîëî÷êàõ êðóïíûõ ñîñóäîâ ñ êëèíè÷åñêèìè
ïðèçíàêàìè ëåãî÷íîé ãèïåðòåíçèè è äðóãèõ ïðî-
ÿâëåíèé ïàòîëîãèè ñîñóäîâ.

Êëèíè÷åñêîå òå÷åíèå ÑÇÑÒ õàðàêòåðèçóåòñÿ
çíà÷èòåëüíûì ïîëèìîðôèçìîì è äèíàìèçìîì.

Â ðàííèé ïåðèîä ÑÇÑÒ ïðåîáëàäàþò «ïåðèôå-
ðè÷åñêèå» ïðèçíàêè, êàê ïðàâèëî, àññîöèèðóåìûå
ñ íà÷àëîì ÑÑÄ, � àðòðàëãèÿ è àðòðèò (65�42%
ñëó÷àåâ), ñèíäðîì Ðåéíî (65%), îòåê ïàëüöåâ ðóê
è âñåé êèñòè, ðåæå ìèîçèò (23%), ëèìôàäåíîïà-
òèÿ, ëèõîðàäêà; òèïè÷íûå êîæíûå ñèìïòîìû ÑÊÂ
è ÄÌ âîçíèêàþò ðåæå, ïðèìåðíî â 8% ñëó÷àåâ.
Âèñöåðèò â ðàííèé ïåðèîä ÑÇÑÒ â âèäå ñåðîçèòà,
ìèîêàðäèòà îòìå÷àþò â åäèíè÷íûõ ñëó÷àÿõ.

Í.Ì. Øóáà

Êèåâñêàÿ ìåäèöèíñêàÿ
àêàäåìèÿ ïîñëåäèïëîìíîãî
îáðàçîâàíèÿ

Êëþ÷åâûå ñëîâà:
ñìåøàííîå çàáîëåâàíèå
ñîåäèíèòåëüíîé òêàíè,
ýòèîëîãèÿ, ïàòîãåíåç,
êëèíè÷åñêîå òå÷åíèå,
ëå÷åíèå.

ÑÌÅØÀÍÍÎÅ ÇÀÁÎËÅÂÀÍÈÅ
ÑÎÅÄÈÍÈÒÅËÜÍÎÉ ÒÊÀÍÈ
(ÑÈÍÄÐÎÌ ØÀÐÏÀ)
Ðåçþìå. Îáîáùåíû ñîâðåìåííûå äàííûå îá ýòèîëîãèè, ïàòîãåíå-
çå, ýïèäåìèîëîãèè è êëèíè÷åñêèõ ñèìïòîìàõ ñìåøàííîãî çàáîëåâà-
íèÿ ñîåäèíèòåëüíîé òêàíè (ñèíäðîìà Øàðïà); ïðèâåäåíû äèàãíîñ-
òè÷åñêèå êðèòåðèè áîëåçíè, ìåòîäû äèôôåðåíöèàëüíîé äèàãíîñòè-
êè è ïðèíöèïû ëå÷åíèÿ.
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Â ñåðåäèíå çàáîëåâàíèÿ âìåñòå ñ óâåëè÷åíèåì
êîëè÷åñòâà áîëüíûõ ñ «ïåðèôåðè÷åñêèìè» ñèìïòî-
ìàìè çíà÷èòåëüíîå ìåñòî çàíèìàåò âèñöåðàëüíàÿ
ïàòîëîãèÿ. Îòìå÷àþò ñèìïòîìû, ñâîéñòâåííûå ÑÑÄ
(ãèïîòåíçèÿ ïèùåâîäà, áàçàëüíûé ïíåâìîôèáðîç,
ìèîêàðäîç è äð.), à òàêæå ÑÊÂ (ñåðîçèò, ïíåâìîíèò,
ïîðàæåíèå ïî÷åê, ÖÍÑ è äð.); ïðèìåðíî ó 65% áîëü-
íûõ � ìèîçèò, ñëàáîñòü ïðîêñèìàëüíûõ ìûøå÷íûõ
ãðóïï; ó 23% � ñèíäðîì Øåãðåíà. Â ýòîò ïåðèîä
íåðåäêî (îêîëî 27% ñëó÷àåâ) âûÿâëÿþò îòäåëüíûå
êîæíûå ñèìïòîìû ÑÊÂ (ýðèòåìàòîçíûå âûñûïàíèÿ
â âèäå «áàáî÷êè», êàïèëëÿðèòû), à òàêæå (â 23%) �
ÑÑÄ (ó÷àñòêè óïëîòíåíèÿ êîæè íà êèñòÿõ, àìèìèÿ,
ãèïåðïèãìåíòàöèÿ, òåëåàíãèýêòàçèÿ).

Â êîíå÷íûé ïåðèîä çíà÷èòåëüíî óìåíüøàåòñÿ
÷àñòîòà âîçíèêíîâåíèÿ àðòðàëãèè, îòåêà êèñòåé,
ìèîçèòà, ëèìôàäåíîïàòèè, ëèõîðàäêè, ýðèòåìàòîç-
íûõ âûñûïàíèé â âèäå «áàáî÷êè», êàïèëëÿðèòîâ,
ñåðîçèòû îòìå÷àþò â âèäå ïëåâðàëüíûõ è (èëè) ïå-
ðèêàðäèàëüíûõ ñïàåê. Êðîìå òîãî, çàìåòíî ðåãðåñ-
ñèðóþò ñèìïòîìû âîñïàëèòåëüíîé àêòèâíîñòè. Â
òî æå âðåìÿ ÷àùå ïðîÿâëÿþòñÿ ñêëåðîäåðìîïîäîá-
íûå êîæíûå ñèíäðîìû, ó 50% áîëüíûõ ñîõðàíÿþò-
ñÿ ïîðàæåíèÿ ñóñòàâîâ, ó 2/3 � ñèíäðîì Ðåéíî.

G. Shàrð è ñîàâòîðû (1975), îáîáùèâ äàííûå
ìíîãîëåòíèõ íàáëþäåíèé 200 áîëüíûõ, âûäåëèëè
íàèáîëåå ÷àñòî âîçíèêàþùèå êëèíè÷åñêèå ñèìï-
òîìû ÑÇÑÒ:

� àðòðèò, àðòðàëãèÿ (ó 95%);
� ñèíäðîì Ðåéíî (ó 85%);
� îòåê êèñòåé (ó 66%);
� ìèîçèò, ìèàñòåíèÿ (ó 63%);
� ãèïîòîíèÿ ïèùåâîäà (ó 67%);
� ïîðàæåíèå ëåãêèõ (ó 67%);
� ñåðîçèò (ó 27%);
� ïîðàæåíèå ïî÷åê (ó 5%);
� ëèìôàäåíîïàòèÿ (ó 39%);
� ñêëåðîäåðìèÿ (ó 33%);
� ïîðàæåíèå ÖÍÑ (ó 10%);
� ñèíäðîì Øåãðåíà (ó 7%).
Â ïîñëåäíèå ãîäû îòìå÷àåòñÿ ïîâûøåíèå ÷àñ-

òîòû ðàçâèòèÿ áîëåå òÿæåëîé ëåãî÷íîé ïàòîëî-
ãèè � ôèáðîçèðóþùåãî àëüâåîëèòà è ëåãî÷íîé
ãèïåðòåíçèè, êàê íàèáîëåå âàæíûõ ïðèçíàêîâ áî-
ëåçíè, ÿâëÿþùèõñÿ îñîáåííî ïðîãíîñòè÷åñêè íå-
áëàãîïðèÿòíûìè (Venables P.J.W., 1994).

 Ïðèâåäåííûå äàííûå ñîâïàäàþò ñ äàííûìè
Â.À. Íàñîíîâîé è ñîàâòîðîâ (1982), çà èñêëþ÷å-
íèåì ÷àñòîòû ïîðàæåíèÿ ïî÷åê è âîçíèêíîâåíèÿ
ñèíäðîìà Øåãðåíà, êîòîðûå ó 26 íàáëþäàåìûõ
àâòîðîì áîëüíûõ îòìå÷àëè â 10 ðàç ÷àùå.

 Ïîðàæåíèå îïîðíî-äâèãàòåëüíîãî àïïàðàòà ïðè
ÑÇÑÒ ñîïðîâîæäàåòñÿ ïðèçíàêàìè, ñâîéñòâåííû-
ìè òðåì íîçîëîãè÷åñêèì ôîðìàì � ðåâìàòîèäíî-
ìó àðòðèòó (ÐÀ), ÑÊÂ, ÑÑÄ. Òàêîå ñî÷åòàíèå ÷àñòî
îáíàðóæèâàþò ó îäíîãî è òîãî æå áîëüíîãî. Ïðè
ýòîì ïðîöåññ îòëè÷àåòñÿ äîáðîêà÷åñòâåííîñòüþ,
÷òî íå ñâîéñòâåííî êëàññè÷åñêèì âàðèàíòàì êàæ-
äîãî èç ýòèõ çàáîëåâàíèé (îñîáåííî ÐÀ è ÑÑÄ).

Ïîðàæåíèå ñóñòàâîâ õàðàêòåðèçóåòñÿ íåñòîé-
êèì ìèãðèðóþùèì ïîëèàðòðèòîì ñ ïðåèìóùå-
ñòâåííûì ïîðàæåíèåì ïåðèàðòèêóëÿðíûõ òêàíåé,
à òàêæå ìèãðèðóþùèìè ïîëèàðòðàëãèÿìè.

Êëèíè÷åñêèå ïðèçíàêè ïîëèàðòðèòà, êàê ïðàâè-
ëî, îòìå÷àþò ó 2/3 áîëüíûõ, ïðè ýòîì îòñóòñòâóþò
èñòèííî ïðîãðåññèðóþùèå ïîðàæåíèÿ ñóñòàâíîãî
õðÿùà è êîñòè, ÷òî ñâîéñòâåííî ÐÀ. Îäíàêî èçðåä-
êà ïðè ÑÇÑÒ ðàçâèâàåòñÿ óëüíàðíàÿ äåâèàöèÿ, îò-
ìå÷àþòñÿ ïîäâûâèõè â ñóñòàâàõ íåêîòîðûõ ïàëü-
öåâ êèñòè, ðåíòãåíîëîãè÷åñêè â åäèíè÷íûõ ñëó÷àÿõ
îïðåäåëÿþòñÿ ïîâåðõíîñòíûå ýðîçèè â íåêîòîðûõ
ìåëêèõ ñóñòàâàõ êèñòåé è (èëè) ñòîï. Õàðàêòåðíî
âîâëå÷åíèå â ïðîöåññ êðóïíûõ ñóñòàâîâ íàðÿäó ñ
ïîðàæåíèåì ìåëêèõ ñóñòàâîâ êèñòåé, êàê ïðè ÑÊÂ.

 Êðîìå òîãî, ïðè ÑÇÑÒ âîçìîæíî âîçíèêíîâåíèå
àâàñêóëÿðíîãî íåêðîçà êîñòåé ñóñòàâîâ, ðàíåå íå
ïîðàæåííûõ âîñïàëèòåëüíûì ïðîöåññîì (äâóñòîðîí-
íèé íåêðîç ãîëîâîê áåäðåííûõ êîñòåé, íåêðîç ãî-
ëîâêè ïëå÷åâîé êîñòè è äð.), õàðàêòåðíûå äëÿ ÑÊÂ,
à òàêæå ðåíòãåíîëîãè÷åñêè � êàëüöèíîç ìÿãêèõ òêà-
íåé êîíå÷íîñòåé, îñòåîëèç êîíöåâûõ ôàëàíã ïàëü-
öåâ âåðõíèõ êîíå÷íîñòåé (õàðàêòåðíûå äëÿ ÑÑÄ).

 Ñèíäðîì Ðåéíî � îäèí èç íàèáîëåå ÷àñòûõ è
ðàííèõ ïðèçíàêîâ ÑÇÑÒ. Òîëüêî â 50% ñëó÷àåâ ýòîò
ñèíäðîì õàðàêòåðèçóåòñÿ òèïè÷íûì äâóõ- è òðåõ-
ôàçíûì èçìåíåíèåì öâåòà àêðàëüíûõ îòäåëîâ
êîíå÷íîñòåé è, â îòëè÷èå îò ÑÑÄ, êðàéíå ðåäêî
îòìå÷àþò èøåìè÷åñêèé íåêðîç èëè ÿçâû.

 Îòåê ïàëüöåâ («ñîñèñêîîáðàçíûå ïàëüöû») èëè
âñåé êèñòè, êàê ïðàâèëî, ñîïðîâîæäàåòñÿ ñèíäðî-
ìîì Ðåéíî, õàðàêòåðèçóåòñÿ ìÿãêèì, «ïîäóøêîîá-
ðàçíûì» îòåêîì, ðåäêî ïëîòíûì, ïðàêòè÷åñêè íå
çàâåðøàåòñÿ èíäóðàöèåé è àòðîôèåé êîæè ñî ñòîé-
êèìè ñãèáàòåëüíûìè êîíòðàêòóðàìè (êàê ïðè ÑÑÄ).

 Êëèíè÷åñêàÿ êàðòèíà ïðè ïîðàæåíèè ìûøö ó
ïàöèåíòîâ ñ ÑÇÑÒ ðàçëè÷íà � îò ïðåõîäÿùèõ
ëîêàëüíûõ ìèîçèòîâ è ìèàëãèé äî âûðàæåííîé êàð-
òèíû ïîëèìèîçèòà ñ òèïè÷íûì ïîðàæåíèåì ïðî-
êñèìàëüíûõ ìûøå÷íûõ ãðóïï è çíà÷èòåëüíîé
ìûøå÷íîé ñëàáîñòüþ. Ñîäåðæàíèå ñûâîðîòî÷íûõ
ôåðìåíòîâ (êðåàòèíôîñôîêèíàçû, àëüäîëàçû,
ÀÑÒ) ïîâûøàåòñÿ óìåðåííî è áûñòðî íîðìàëèçó-
åòñÿ (òàê æå, êàê è êëèíèêà ìèîçèòà) ïîä âëèÿíè-
åì òåðàïèè ÃÊÑ â ñðåäíèõ äîçàõ.

Ðåçóëüòàòû äëèòåëüíîãî íàáëþäåíèÿ ïàöèåí-
òîâ ñ ÑÇÑÒ ñâèäåòåëüñòâóþò, ÷òî ïîëèìèîçèò ìî-
æåò áûòü ïðè÷èíîé ñìåðòè ïî÷òè 40% èç íèõ
(Venables P.J.W., 1994).

 Ïîðàæåíèå ïèùåâîäà, â ÷àñòíîñòè åãî ãèïî-
êèíåçèÿ, äîâîëüíî ÷àñòûé ñèíäðîì ïðè ÑÇÑÒ, îä-
íàêî æàëîáû ïðè íåì êðàéíå ðåäêè (ýòî â îñíîâ-
íîì äèñôàãèÿ, èçæîãà). Â äèàãíîñòèêå ïîðàæåíèÿ
ïèùåâîäà âàæíîå ìåñòî çàíèìàþò ðåíòãåíîëîãè-
÷åñêèå èññëåäîâàíèÿ, ïðè êîòîðûõ âûÿâëÿþòñÿ
çàìåäëåíèå ïàññàæà áàðèÿ, îñëàáëåíèå è èñ÷åç-
íîâåíèå ïåðèñòàëüòè÷åñêèõ âîëí, íåäîñòàòî÷íîñòü
êàðäèè, à òàêæå ìàíîìåòðè÷åñêèå, âûÿâëÿþùèå
íàðóøåíèÿ ïîäâèæíîñòè ñòåíîê ïèùåâîäà (íà
óðîâíå íèæíèõ 2/3), êðàéíå ðåäêî äîñòèãàþùèå
òàêîé ñòåïåíè, êàê ïðè ÑÑÄ.

 Ïîðàæåíèå ñåðîçíûõ îáîëî÷åê è ëåãêèõ âûÿâ-
ëÿþò áîëåå ÷åì ó ïîëîâèíû áîëüíûõ ÑÇÑÒ. Ñåðî-
çèò, êàê ïðàâèëî, ïðîòåêàåò ïî òèïó àäãåçèâíîãî
ïëåâðèòà è (èëè) ïåðèêàðäèòà, ïðåèìóùåñòâåííî
äèàãíîñòèðóåìîãî ðåíòãåíîëîãè÷åñêè. Â àêòèâíóþ
ôàçó áîëåçíè îïèñàíû òàêæå ñëó÷àè âûïîòíîãî
ïëåâðèòà è ïåðèêàðäèòà. Ïîðàæåíèå ëåãêèõ ïðî-
ÿâëÿåòñÿ îäûøêîé, ëåãî÷íîé ãèïåðòåíçèåé (íî
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÷àùå ñèìïòîìû îòñóòñòâóþò), íàðóøåíèåì äèô-
ôóçèè. Ñíèæåíèå æèçíåííîé åìêîñòè ëåãêèõ íà-
áëþäàåòñÿ â áîëåå ïîçäíèå ñòàäèè çàáîëåâàíèÿ.
Ðåíòãåíîëîãè÷åñêè ïðè ÑÇÑÒ îòìå÷àþò óñèëåíèå
è äåôîðìàöèþ ëåãî÷íîãî ðèñóíêà ïî òèïó áàçàëü-
íîãî ïíåâìîñêëåðîçà, ðåæå äèôôóçíîãî ñ îáðà-
çîâàíèåì â ëåãêèõ ìíîæåñòâåííûõ êèñò. Èíîãäà â
àêòèâíûé ïåðèîä áîëåçíè íàáëþäàþò ñèìïòîìû
âîë÷àíî÷íîãî ïíåâìîíèòà, ôèáðîçèðóþùåãî àëü-
âåîëèòà ñ ëåãî÷íîé ãèïåðòåíçèåé, â ïîñëåäíåå
âðåìÿ � âñå ÷àùå.

×àñòî äèàãíîñòèðóþò ïåðèêàðäèò, îäíàêî ó äå-
òåé âîçìîæíî ðàçâèòèå ìèîêàðäèòà.

Ïîðàæåíèå êîæè ïðè ÑÇÑÒ õàðàêòåðèçóåòñÿ
íàëè÷èåì ñïåöèôè÷åñêèõ è íåñïåöèôè÷åñêèõ ïðè-
çíàêîâ ðàçëè÷íûõ ñèñòåìíûõ è êîæíûõ çàáîëåâà-
íèé. Òàê, êðîìå òàê íàçûâàåìûõ ïðèçíàêîâ ñêëå-
ðîäåðìèè (ìÿãêîãî èëè ïëîòíîãî îòåêà ïàëüöåâ ðóê
èëè âñåé êèñòè, àìèìèè, íàòÿíóòîñòè è áëåñêà
êîæè ëèöà, òåëåàíãèýêòàçèé, íàðóøåíèÿ ïèãìåí-
òàöèè è äð.), â ðàçíûå ïåðèîäû áîëåçíè îáíàðó-
æèâàþòñÿ ñïåöèôè÷åñêèå äëÿ ÑÊÂ ñèìïòîìû:
ýðèòåìàòîçíûå âûñûïàíèÿ â âèäå «áàáî÷êè», êà-
ïèëëÿðèòû, äèñêîèäíàÿ âîë÷àíêà, àëîïåöèÿ, ïîðà-
æåíèå ñëèçèñòûõ îáîëî÷åê, îñîáåííî ïîëîñòè ðòà,
ôîòîñåíñèáèëèçàöèÿ, à òàêæå ïðèçíàêè, õàðàêòåð-
íûå äëÿ ÄÌ (ïåðèîðáèòàëüíûé îòåê ñ «ãåëèîòðîï-
íûì» îêðàøèâàíèåì êîæè âåê, ñèìïòîì Ãîòòðî-
íà). Â 1/3 ñëó÷àåâ ïðè ÑÇÑÒ îïèñàíû (Íàñîíî-
âà Â.À. è ñîàâò., 1982) íåñïåöèôè÷åñêèå êîæíûå
ïðîÿâëåíèÿ � êðàïèâíèöà, ýðèòåìàòîçíûå ïÿòíà,
ìíîãîôîðìíàÿ ýðèòåìà, âèòèëèãî è äð.

 Âàæíûì êðèòåðèåì ÑÇÑÒ ÿâëÿåòñÿ ðåäêîñòü
ïîðàæåíèÿ ïî÷åê (ïî äàííûì ëèòåðàòóðû, îò 5 äî
10%), à ïðè íàëè÷èè åãî � äîáðîêà÷åñòâåííîå
òå÷åíèå. Êàê ïðàâèëî îòìå÷àþò èçîëèðîâàííóþ
óìåðåííóþ ïðîòåèíóðèþ è (èëè) ãåìàòóðèþ. Ïðè
ìîðôîëîãè÷åñêîì èññëåäîâàíèè âûÿâëÿþò îáû÷-
íî ñåãìåíòàðíûé, î÷àãîâûé èëè ìåçàíãèàëüíûé
ãëîìåðóëîíåôðèò. Òÿæåëûé íåôðîòè÷åñêèé ñèíä-
ðîì è «ñêëåðîäåðìè÷åñêàÿ ïî÷êà» ñ ïî÷å÷íîé íå-
äîñòàòî÷íîñòüþ ðàçâèâàþòñÿ ðåäêî.

 Ïîðàæåíèå ÖÍÑ (öåðåáðîâàñêóëèò, àñåïòè÷åñ-
êèé ìåíèíãèò, ìèãðåíü) íàáëþäàþò ðåäêî, ãîðàçäî
÷àùå ïðè ÑÇÑÒ äèàãíîñòèðóþò ïîëèíåéðîïàòèþ.

 Ïðè ÑÇÑÒ ìîæåò ðàçâèâàòüñÿ ñèíäðîì Øåãðåíà
(êàê ïðàâèëî, ïðîòåêàþùèé áîëåå äîáðîêà÷åñòâåí-
íî, ÷åì ïåðâè÷íûé), à òàêæå òèðåîèäèò Õàøèìîòî.

 Èç îáùèõ êëèíè÷åñêèõ ïðîÿâëåíèé áîëåçíè
îòìå÷àþò ëèõîðàäêó ðàçëè÷íîé ñòåïåíè âûðàæåí-
íîñòè, ëèìôàäåíîïàòèþ, ðåäêî � ñïëåíîìåãàëèþ
è ãåïàòîìåãàëèþ.

Ïîêàçàòåëè ëàáîðàòîðíûõ èññëåäîâàíèé.
Äàííûå îáùåêëèíè÷åñêèõ ëàáîðàòîðíûõ èññëåäî-
âàíèé ïðè ÑÇÑÒ íåñïåöèôè÷íû. Áîëåå ÷åì ó 50%
áîëüíûõ âûÿâëÿþò óìåðåííóþ àíåìèþ (Hb íèæå
110 ã/ë), ëåéêîïåíèþ (ëåéêîöèòîâ ìåíåå 4×109/ë),
ïîâûøåíèå ÑÎÝ (áîëåå 25 ìì/÷), ðåäêî � òðîì-
áîöèòîïåíèþ.

Êðîìå òîãî, ïðè ÑÇÑÒ íàèáîëåå ÷àñòî îòìå÷à-
þò ãèïåðãàììàãëîáóëèíåìèþ (áîëåå 22%), ïðè-
÷åì â 2/3 ñëó÷àåâ � ïðè ïåðâîì îáñëåäîâàíèè.

 Èììóíîëîãè÷åñêèì ìàðêåðîì ÑÇÑÒ ñ÷èòàþò àí-
òèòåëà ê ÿäåðíîìó U1 ÐÍÏ â âûñîêèõ òèòðàõ (ïî äàí-
íûì G.G. Sharð è ñîàâòîðîâ, � â 100% ñëó÷àåâ, à ïî

äàííûì Â.À. Íàñîíîâîé è ñîàâòîðîâ, � â 78,2%). Äî-
âîëüíî ÷àñòî (îò 76,8 äî 94%) ïðè ÑÇÑÒ èììóíîôëþî-
ðåñöåíòíûì ìåòîäîì îïðåäåëÿþò àíòèíóêëåàðíûé
ôàêòîð (ÀÍÔ) êðàï÷àòîãî òèïà ñâå÷åíèÿ, òàêæå âîç-
ìîæíî ïîÿâëåíèå ÐÔ, ðåæå LÅ-êëåòîê, ãèïîêîìïëå-
ìåíòåìèè, ÖÈÊ (÷àùå â àêòèâíóþ ôàçó áîëåçíè).

 Íà ôîíå ñèìïòîìîâ ïîëèìèîçèòà õàðàêòåðíî
ïîâûøåíèå àêòèâíîñòè êðåàòèíôîñôîêèíàçû, àëü-
äîëàçû, ÀÑÒ, ëàêòàòäåãèäðîãåíàçû.

Äèàãíîñòè÷åñêèå êðèòåðèè, ïðåäëîæåííûå
D. Àlàrcon-Segovia è ñîàâòîðàìè (1987), ïîäòâåð-
æäåíû J.M. Àmiguås è ñîàâòîðàìè (1996):

ÑÅÐÎËÎÃÈ×ÅÑÊÈÅ ÊÐÈÒÅÐÈÈ:
1. Âûñîêèå òèòðû àíòè-ÐÍÏ-àíòèòåë
2. Òèòð ãåìàããëþòèíàöèè âûøå 1:1600
ÊËÈÍÈ×ÅÑÊÈÅ ÊÐÈÒÅÐÈÈ:
1. Îòåê êèñòåé.
2. Ñèíîâèò.
3. Ìèîçèò (ïîäòâåðæäåí äàííûìè áèîïñèè èëè

ëàáîðàòîðíûõ èññëåäîâàíèé).
4. Ñèíäðîì Ðåéíî.
5. Ñêëåðîäàêòèëèÿ.
Ïðè íàëè÷èè òðåõ èëè áîëåå êðèòåðèåâ ìîæíî

óñòàíîâèòü äèàãíîç ÑÇÑÒ.
×óâñòâèòåëüíîñòü ñîñòàâëÿåò 62,5%, ñïåöèôè÷-

íîñòü � 86,2%.
Êðèòåðèè ïîäòâåðæäåíû.
Äèàãíîñòè÷åñêèå êðèòåðèè, ïðåäëîæåííûå

M.F. Êàhn è ñîàâòîðàìè (1991), ïîäòâåðæäåíû
J.M. Àmigues è ñîàâòîðàìè (1996).

ÑÅÐÎËÎÃÈ×ÅÑÊÈÉ ÊÐÈÒÅÐÈÉ:
1. Âûñîêèå òèòðû (âûøå 1:2000) àíòè-ÐÍÏ àí-

òèòåë, ïðåäñòàâëÿþùèå ñîáîé ÀÍÔ êðàï÷àòîãî
òèïà ñâå÷åíèÿ

ÊËÈÍÈ×ÅÑÊÈÅ ÊÐÈÒÅÐÈÈ:
2à. Ñèíäðîì Ðåéíî.
2á. Ñèíîâèò.
2â. Ìèîçèò.
2ã. Îòåê ïàëüöåâ.
Ïðè íàëè÷èè êðèòåðèåâ 1 è 2à, äâóõ è áîëåå èç

2á � 2ã ìîæíî óñòàíîâèòü äèàãíîç ÑÇÑÒ.
×óâñòâèòåëüíîñòü ñîñòàâëÿåò 62,5%, ñïåöèôè÷-

íîñòü � 86,2%.
Êðèòåðèè ïîäòâåðæäåíû.
Îäíàêî äëÿ óñòàíîâëåíèÿ îêîí÷àòåëüíîãî äèà-

ãíîçà ÑÇÑÒ ÷àñòî íåîáõîäèìî ìíîãîëåòíåå íàáëþ-
äåíèå è ïîâòîðíîå òùàòåëüíîå îáñëåäîâàíèå
áîëüíîãî, ïîñêîëüêó èíîãäà ÑÇÑÒ � ëèøü ýòàï â
ðàçâèòèè äðóãîãî ðåâìàòè÷åñêîãî çàáîëåâàíèÿ.

Äèôôåðåíöèàëüíàÿ äèàãíîñòèêà ÑÇÑÒ è äðó-
ãèõ ðåâìàòè÷åñêèõ çàáîëåâàíèé, îòäåëüíûå ñèìï-
òîìû êîòîðîãî è ñîñòàâëÿþò åãî êëèíè÷åñêóþ êàð-
òèíó, ïðåäñòàâëåíà â òàáëèöå (Íàñîíîâà Â.À. è
ñîàâò., 1982).

Ëå÷åíèå. Ïðè ÑÇÑÒ âûñîêîýôôåêòèâíû ÃÊÑ
(ïðåäíèçîëîí, ìåòèëïðåäíèçîëîí è äð.). Äîçà ÃÊÑ
è äëèòåëüíîñòü ëå÷åíèÿ çàâèñÿò îò àêòèâíîñòè ïðî-
öåññà è õàðàêòåðà îðãàííûõ ïîðàæåíèé. Êàê ïðà-
âèëî, ÃÊÑ ïðèìåíÿþò â ñðåäíèõ è íèçêèõ äîçàõ
êóðñîì äëèòåëüíîñòüþ 2�3 ìåñ. ÃÊÑ â âûñîêèõ
äîçàõ íàçíà÷àþò ïðè âûðàæåííîì ñèíäðîìå ïî-
ëèìèîçèòà, à òàêæå ïðè àêòèâíîì ïðîöåññå è ïðî-
ãðåññèðóþùèõ ïðèçíàêàõ ÑÊÂ (ïîðàæåíèÿ ïî÷åê
è ÖÍÑ). Ïðîäîëæèòåëüíîñòü ëå÷åíèÿ ìîæåò ñîñòàâ-
ëÿòü îò íåñêîëüêèõ ìåñÿöåâ äî íåñêîëüêèõ ëåò.
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Â ñëó÷àå íåäîñòàòî÷íîé ýôôåêòèâíîñòè ÃÊÑ
ïðèìåíÿþò öèòîñòàòè÷åñêèå ïðåïàðàòû, ÷àùå àçà-
òèîïðèí (â òå÷åíèå 2�24 ìåñ).

Øèðîêî èñïîëüçóþò íåñòåðîèäíûå ïðîòèâîâîñ-
ïàëèòåëüíûå ïðåïàðàòû, â íàñòîÿùåå âðåìÿ ïðåèìó-
ùåñòâåííî ñåëåêòèâíûå èíãèáèòîðû ÖÎÃ-2, â ÷àñò-
íîñòè íèìåñóëèä â äîçå 100 ìã 2 ðàçà â ñóòêè,
ìåëîêñèêàì â äîçå 7,5 ìã â ñóòêè, îñîáåííî ïðè ñó-
ñòàâíîì ñèíäðîìå. Ïî ïîêàçàíèÿì ïðèìåíÿþò ñî-
ñóäîðàñøèðÿþùèå ñðåäñòâà, àíòèàãðåãàíòû, ïðîâî-
äÿò àïïëèêàöèè äèìåêñèäà è äð.

 Ïîëîâèíà áîëüíûõ, êàê ïðàâèëî, îñòàþòñÿ òðó-
äîñïîñîáíûìè.

Ïðîãíîç ïðè ÑÇÑÒ â öåëîì óäîâëåòâîðèòåëüíûé.
Ñìåðòíîñòü ñðåäè áîëüíûõ, ïî äàííûì À.L. Ñlàudó
(1981), ñîñòàâëÿåò 7%. Íàèáîëåå ÷àñòî ïðè÷èíîé
ñìåðòè ÿâëÿåòñÿ ïî÷å÷íàÿ íåäîñòàòî÷íîñòü èëè ëå-
ãî÷íàÿ ãèïåðòåíçèÿ (ëåãî÷íàÿ íåäîñòàòî÷íîñòü).
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ÇÌ²ØÀÍÅ ÇÀÕÂÎÐÞÂÀÍÍß ÑÏÎËÓ×ÍÎ¯
ÒÊÀÍÈÍÈ (ÑÈÍÄÐÎÌ ØÀÐÏÀ)

Í.Ì. Øóáà

Ðåçþìå. Óçàãàëüíåí³ ñó÷àñí³ äàí³ ùîäî åò³îëîã³¿,
ïàòîãåíåçó, åï³äåì³îëîã³¿ òà êë³í³÷íèõ ñèìïòîì³â
çì³øàíîãî çàõâîðþâàííÿ ñïîëó÷íî¿ òêàíèíè
(ñèíäðîìó Øàðïà); íàâåäåí³ ä³àãíîñòè÷í³
êðèòåð³¿ õâîðîáè, ìåòîäè äèôåðåíö³àëüíî¿
ä³àãíîñòèêè òà ïðèíöèïè ë³êóâàííÿ.

Êëþ÷îâ³ ñëîâà: çì³øàíå çàõâîðþâàííÿ ñïî-
ëó÷íî¿ òêàíèíè, åò³îëîã³ÿ, ïàòîãåíåç, êë³í³÷íèé
ïåðåá³ã, ë³êóâàííÿ.

MIXED CONNECTIVE TISSUE DISEASE
(SHARP�S SYNDROME)

N.M. Shuba

Summary. In the review the modern data con-
cerning etiology, pathogenesis, epidemiology, clini-
cal symptoms, diagnosis and treatment of mixed
disease of connective tissue are represented.

Key words: etiology, pathogenesis, clinical
symptoms, treatment.
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