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Системна склеродермія (ССД) — захворюван-
ня сполучної тканини невідомої етіології, що вра-
жає легені, серце, шлунково-кишковий тракт і нир-
ки. Є.Л. Насонов (2010) наголошує, що в основі цієї 
патології — порушення мікроциркуляції, запалення 
та генералізований фіброз. Це відносно рідкісне за-
хворювання із приблизним рівнем захворюваності 
від 2 до 10 випадків на 1 млн, зазвичай виявляєть-
ся на 5-му чи 6-му десятилітті життя. Склеродер-
мія у 3 рази частіше виникає у жінок, ніж у чолові-
ків [1], і ця гендерна відмінність наростає протя-
гом репродуктивного періоду (вік — 15–50 років), 
впродовж якого жінки страждають у 15 разів часті-
ше [2]. Етіопатогенез склеродермії включає судин-
ну дисфункцію, запалення, опосередковане моно-
нуклеарами, і фіброз сполучної тканини. Це поєд-
нання веде до ішемічних змін, надмірного фіброзу 
і запалення при заплідненні, вагітності та пологах.

Негативний вплив ССД на фертильність почи-
нається задовго до запліднення. Як прогресуюче 
захворювання сполучної тканини воно пов’язане 
зі значними змінами зовнішності, включаючи змі-
ну кольору шкіри або її ущільнення, підтяжки шкіри 
навколо рота, ураження пальців, а в деяких випад-
ках їх ампутації [3]. Ці зміни обличчя і тіла призво-
дять у хворих жінок до надмірного невдоволення 
своєю зовнішністю [4]. Занижена самооцінка і змі-
на зовнішнього вигляду можуть негативно вплину-
ти на здатність пацієнток із ССД на формування со-
ціальних і сексуальних відносин. Дійсно, за даними 
V.D. Steen та співавторів, які обстежували 214 паці-
єнток із ССД, значна кількість з них ніколи не були 
вагітні, порівняно з пацієнтками з ревматоїдним ар-
тритом (РА) і здоровою групою контролю [5]. Ко-
рекція даних за кількістю жінок, які ніколи не були 
заміжні, були сексуально неактивними або які при-
йняли рішення не мати дітей, нівелювала різни-
цю між групами і випадково виділила ці фактори як 
основ ні психосоціальні перешкоди настання вагіт-
ності при ССД. Хвороба створює додаткові трудно-
щі в міжособистісних відносинах через сухість сли-
зової оболонки, на яку страждають до 37% пацієн-
ток [6], а також через артрит і контрактури суглобів, 

які можуть перешкоджати статевому акту. Оскіль-
ки ССД проявляється наприкінці репродуктивно-
го періоду, можна припустити, що її вплив на фер-
тильність незначна. Проте описи декількох випад-
ків показали, що несприятливому репродуктивному 
анамнезу передував діагноз ССД протягом бага-
тьох років [7, 8]. A.J. Silman та співавтори [9] про-
вели дослідження випадок — контроль, що охопи-
ло 155 пацієнток із ССД в Англії, використовуючи 
поштові анкети. У жінок із ССД було в 2 рази біль-
ше спонтанних абортів і в 3 рази частіше виникали 
проблеми з фертильністю (відсутня успішна вагіт-
ність до 35 років), ніж у жінок групи контролю. Зва-
жаючи на нез’ясоване, виражене переважання жі-
нок серед пацієнтів із ССД і вік її початку, пік якого 
настає незабаром після репродуктивного періоду, 
припускається, що репродуктивні проблеми є фак-
тором ініціювання ССД. Стосовно цього автори при-
пускають можливий механізм зв’язку фертильнос-
ті та склеродермії — трансплацентарна передача 
фетальних клітин у період попередніх вагітностей 
та абортів, що ініціює хронічні реакції трансплан-
тат проти господаря і призводить до склероматоз-
них змін [7, 8]. Ймовірно, звичні викидні пов’язані 
зі зростанням клітинної несумісності за HLA і підви-
щенням навантаження на потенційні клітини.

На відміну від зниження фертильності у жінок 
до початку ССД [9] згідно з даними великого до-
слідження, виконаного Steen та співавторами [10], 
при порівнянні трьох груп (214 пацієнтів із ССД, 
167 — із РА і 105 пацієнток групи контролю), вияв-
лені однакові показники зачаття і вагітності. Резуль-
тати свідчать, що лише у 2–5 пацієнток, які намага-
лися завагітніти, спроби не мали успіху; у 12–15 осіб 
був як мінімум 1 рік затримки в зачатті. Загальний 
показник успішної вагітності після періоду безпліддя 
становив 37 у пацієнток із ССД, аналогічний — із РА 
(40 і 43 — у групі контролю). Проте частота викид-
нів підвищується в різному ступені при ССД більше 
у жінок зі встановленим захворюванням, ніж у фазу 
перед склеродермією (15% проти 8%) [5]. Крім того, 
частота викиднів у пацієнток із дифузним захворю-
ванням у 2 рази вища, ніж лише при ураженні шкіри 
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ЗАХВОРЮВАНЬ У ПЕРІОД 

ВАГІТНОСТІ: 

СИСТЕМНА СКЛЕРОДЕРМІЯ. 

ОЦІНЮВАННЯ ПРІОРИТЕТІВ
В огляді обговорюються патофізіологічні впливи гестації на перебіг 
системної склеродермії та деякі їх впливи на частоту ускладнень вагіт-
ності, пологів і виникнення патології новонароджених. Наведено дані 
щодо фертильності.
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(24% проти 12%) [11]. Нами також відзначено, що 
у пацієнток із ССД після вагітності завжди стовщу-
ється шкірний покрив.

У ранніх описах фіналів вагітностей при ССД, 
опублікованих до 1990 р., повідомлялося про за-
гибель матері та/чи плода у 50% із 42 вагітнос-
тей [12], у той час як у серії досліджень випадок — 
конт роль показані значно нижчі ризики 1–2% [5] 
і 2,4–4% [5, 13] відповідно на додаток до 9% ризи-
ку передчасних пологів [5].

Десятирічне проспективне дослідження, в яко-
му узагальнено результати 91 вагітності у 59 паці-
єнток із ССД у 1987–1996 рр., підтверджує ці досить 
оптимістичні висновки [11]. Підвищення частоти ви-
киднів виявлено тільки у жінок із давньою ССД, коли 
передчасні пологи і в загальному позитивні неона-
тальні наслідки були звичайною справою і відзнача-
лися у 26% вагітних. І тут, у пацієнток із дифузним 
ураженням шкіри відзначалася більш виражена за-
хворюваність із передчасними пологами у 40% ва-
гітностей [14]. Незважаючи на велику кількість пе-
редчасних пологів, загальний показник успішного 
живонародження був 84% при обмеженій та 77% — 
при дифузній ССД.

Ці дані знайшли підтвердження у великому до-
слідженні оцінки результатів лікування пацієнтів 
зі склеродермією і змішаними захворюваннями 
сполучної тканини на західному узбережжі Сполу-
чених Штатів [15]. У ньому сукупно з 20 вагітними 
передчасно народили 39%, кількість дітей з малим 
гестаційним віком становила 50% при ССД і 63%  —
при змішаних захворюваннях сполучної тканини. 
Втрату плода відзначено у двох вагітних із тяж-
кою дифузною ССД і антифосфоліпідним синдро-
мом (АФС). У двох сучасних дослідженнях, присвя-
чених цій темі, показана більш висока частота ви-
киднів, але більш низька реєстрація передчасних 
пологів і малого гестаційного віку новонародже-
них [16, 17]. Резюме цих досліджень наводиться 
в табл. 1. Загалом активність захворювання у пері-
од вагітності зазвичай м’яка.

Таблиця 1

Вплив склеродермії на наслідки вагітності
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A.G. Silman et al. [9] 155 28,7 НВ НВ НВ НВ
V.D. Steen et al. [5] 48 15 11 НВ 4 2
V.C.C. Steen et al. [10] 214 12 9 16 3,5 1
V.D. Steen [11] 91 14,3 25,3 0 1 0
P.D. Sampaio-Barros 
et al. [6] 150 13,5 НВ НВ 0,7 0

L. Chung et al. [15] 20 10 39 50 0 0
E.F. Chakravarty et al. [17] 149 НВ 1,16 5,3 НВ НВ
L. van Wyk et al. [16] 103 32,7 НВ 13,7 НВ НВ

НВ — не визначалося.
Вторинний AФС може бути наявним у пацієнток 

із ССД і його слід верифікувати у разі рецидивую-
чої втрати вагітності, а також за наявності відповід-

них додаткових проявів. Хоча у більш ранніх публі-
каціях ставлять під сумнів внесок антифосфоліпід-
них антитіл (АФА) у клінічні прояви при ССД, пізніші 
дослідження демонструють, що їх наявність неза-
лежно пов’язана з легеневою гіпертензією [18], 
макросудинними ураженнями і загалом — зі зрос-
танням смертності [19]. Зокрема, V.K. Shanmugam 
та спів автори нещодавно показали, що АФА були 
наявні у 50% пацієнток із ССД і виразками на ниж-
ніх кінцівках [20], доводячи, що поява цих антитіл 
констатується значно частіше, ніж вважалося. Та-
кож описувалася серія із 5 випадків, які проявля-
лися як повноцінний АФС на піку проявів ССД [21]. 
Враховуючи вищенаведене, вважаємо раціональ-
ною оцінку стану АФА у пацієнток із ССД перед за-
чаттям і, безумовно, у разі безпліддя чи невиношу-
вання вагітності.

Короткострокові впливи вагітності на імунну сис-
тему матері добре відомі й зумовлюють клінічне по-
ліпшення при деяких аутоімунних захворюваннях, 
зокрема РА, або ж загострення, або відсутність 
впливу при інших, таких як системний червоний 
вовчак. Гірше вивчені довгострокові впливи вагіт-
ності у матері та потомства в результаті придбання 
генетично різнорідних клітин [22]. У дослідженнях 
показано, що фетальні клітини-попередники збері-
гаються в материнській крові або кістковому моз-
ку понад 30 років після пологів. Тривале персисту-
вання невеликої кількості прихованої клітинної ДНК 
із генетично різнорідних організмів називають мі-
крохимеризмом (MХ). У той час як МХ — це звичай-
не явище у здорових людей, ще не до кінця зрозу-
міло, як він сприймається імунною системою [23].

Роль MХ в ініціюванні ССД становить особливий 
інтерес у зв’язку із вражаючою клінічною схожістю 
із хронічною реакцією трансплантат проти господа-
ря (РТПГ). Дійсно, у проспективному дослідженні, 
в якому порівнювали пацієнток із ССД і здорових жі-
нок, які народили принаймні одного сина, виявили 
значно вищі рівні чоловічого ДНК [24]. Це незвично, 
хоча деякі з цих жінок народили своїх синів десяти-
ліття тому, вони зберегли високий рівень чоловічих 
ДНК, відповідний найвищому квартилю фетально-
го МХ, виміряного у здорових жінок, які були вагітні 
нормальним плодом чоловічої статі. Особливі HLA-
гени і HLA-зв’язки між клітинними популяціями гос-
подаря і мікрохимеричних клітин можуть бути клю-
човими детермінантами впливу МХ на господаря.

Материнський HLA — ще один фактор, який зу-
мовлює здатність персистуючого МХ ініціювати ау-
тоімунізацію. Остання посилюється, коли у матері 
та раніше народженого сина є спільні гени HLA-DR 
(клас II) [24]. Те, що персистуючий МХ сприяє роз-
витку ССД, підтверджено недавнім дослідженням 
випадок — контроль [16]. Автори помітили, що пре-
еклампсія та інші ускладнення вагітності, такі як ви-
кидень і затримка внутрішньоутробного розвитку, 
можуть бути пов’язані з підвищеним рухом феталь-
них клітин і припустили, що у жінок із цими усклад-
неннями вагітності був вищий ризик подальшого 
розвитку ССД. Як і очікувалося, вчені виявили ста-
тистично значуще збільшення кількості випадків 
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артеріальної гіпертензії чи затримки внутрішньо-
утробного розвитку плода раніше у період вагіт-
ності у 103 жінок, у яких в подальшому розвинула-
ся ССД, порівняно зі здоровими. Вивчення цього 
зв’язку потребує подальших досліджень і доказів.

Загалом вагітність, очевидно, дійсно посилює 
залучення органів чи негативно впливає на 10-річ-
ну виживаність пацієнток із ССД [10]. При проспек-
тивному аналізі серії випадків перебіг захворюван-
ня матері був стабільним у 60% вагітностей, покра-
щився — в 20%, погіршився — в інших 20% [11]. 
Збільшена вагітністю матка може погіршити симп-
томи гастроезофагеального рефлюксу, поширено-
го при ССД, незалежно від вагітності. Крім того, об-
меження діафрагмального дихання може посилити 
задишку в період вагітності. З іншого боку, фено-
мен Рейно має тенденцію до поліпшення в період 
вагітності через генералізовану периферичну вазо-
дилатацію. Якщо вважається, що вагітність не погір-
шує ураження шкіри як таке, стовщення шкіри спо-
стерігається в післяпологовий період у пацієнток 
із ССД [11]. Оскільки жінки з дифузною ССД мають 
вищий ризик розвитку кардіальних і ниркових про-
блем на ранніх стадіях захворювання, то настан-
ня вагітності потрібно відстрочити до стабілізації 
функцій органів.

Гостра склеродермічна нефропатія (ГСН) про-
являється гостро з розвитку синдрому злоякіс-
ної гіпертензії, протеїнурії та ниркової недостат-
ності, пов’язаних із мікроангіопатичними зміна-
ми в біоп таті нирки і появою так званої цибулевої 
луски в ниркових артеріях внаслідок проліфера-
ції ендотелію [25]. ГСН виявляють у 5–10% хво-
рих на ССД, в цілому все ж більше схильні до ри-
зику пацієнтки з недавнім початком захворювання 
і дифузним, швидкопрогресуючим ураженням шкі-
ри. Більше того, висунуто гіпотезу, що сама вагіт-
ність гальмує розвиток ГСН [26]. Застосування ін-
гібіторів ангіотензинперетворювального ферменту 
(АПФ) привело до різкої зміни у веденні та прогно-
зі ГСН. Зазначимо, що ГСН була майже завжди фа-
тальною і становила 32% усіх смертей, пов’язаних 
із ССД, до появи інгібіторів АПФ. Їх регулярне засто-
сування знизило смертність від ГСН до <10% [27]. 

Незважаючи на це, ГСН все ще може завершитися 
перинатальною смертю. V.D. Steen та співавтори 
повідомили про два випадки ГСН при ретроспек-
тивному аналізі 86 вагітностей, що виникли після 
виявлення ССД [5]. Із двох випадків ГСН у ІІІ три-
местр вагітності в одному розвинулася терміналь-
на стадія ниркової недостатності, а інша пацієнтка 
померла від епілептичного статусу. У проспектив-
ному дослідженні з 91 вагітною зазначали ще два 
випадки ГСН [11]. Дві жінки після пологів потребу-
вали гемодіалізу, але їх довгострокові результати 
функції нирок невідомі. Слід підкреслити, що ці ви-
падки сталися у жінок із раннім, швидкопрогресую-
чим перебігом і дифузною формою захворювання, 
в яких вагітність необхідно відкласти або утримати-
ся від неї на невизначений період. Однак не вста-
новлено, що частота ГСН вища у вагітних порівняно 
з невагітними з тяжкою дифузною формою захво-
рювання [14]. На сьогодні також відомо про стійке 
маскування навіть тривалий час ГСН. У другій по-
ловині вагітності може бути утруднена диферен-
ційна діагностика між нирковими проявами ССД 
і прееклампсією. У діагностиці може допомогти під-
вищення рівня трансаміназ або уратів. Хоча, якщо 
ситуація залишається нез’ясованою, може вияви-
тися корисним вимір реніну у плазмі крові. При пре-
еклампсії ренін у сироватці крові низький або нор-
мальний, тоді як при ГСН він підвищується в резуль-
таті ренокортикальної ішемії [28]. У періоди, коли 
ГСН не відрізняється від прееклампсії, може бути 
прийнято рішення про негайне застосування інгі-
біторів АПФ, а у разі тяжкого стану матері чи плода 
слідом за терапією інгібіторами АПФ вживають за-
ходів з обмеження розвитку еклампсії [29].

У вагітних із ССД констатують підвищений ризик 
передчасних пологів та інших ускладнень, перш за 
все ГСН. Вихідна оцінка ризику має включати оцін-
ку форми захворювання, оскільки у жінок із дифуз-
ним ураженням більш високий ризик викидня, пе-
редчасних пологів і ГСН (табл. 2). Профіль аутоанти-
тіл включає антитопоізомеразні та антицентромерні 
антитіла, а також титри антитіл до антигенів Ro/SSA 
і La/SSB (табл. 3). Останні виявляють у 12–37% ви-
падків [30, 31] і у 4% пацієнток із ССД відповідно 

Таблиця 2

Оцінка стану органів перед заплідненням

Орган Ураження при ССД Режим оцінки Рекомендації

Легені Легенева гіпертензія Ехокардіографія і катетеризація правих від-
ділів серця за показаннями

Уникати вагітності при тяжкому стані, вагітність дозволена з обережністю 
у більш легких випадках

Інтерстиціальне 
ураження легень

Дослідження функції легень і комп’ютерна то-
мографія високого розрізнення за необхідності

Уникати вагітності при тяжкому стані, вагітність дозволена з обережністю 
у більш легких випадках

Серце Застійна серцева 
недостатність

Ехокардіографія Уникати вагітності при тяжкому стані, вагітність дозволена з обережністю 
у більш легких випадках

Порушення провідності Електрокардіографія Рідко потребуються втручання
Нирки ГСН Креатинін у сироватці крові, прояви мікроан-

гіопатичної гемолітичної анемії, артеріаль-
ний тиск, протеїнурія

Рідко потребуються втручання. Уникати вагітності за наявності ураження 
і агресивно лікувати інгібіторами АПФ. Перегляд при стабілізації

Шкіра Дифузне/обмежене 
ураження

Модифікована шкала оцінки шкіри Rodnan 
(MrSS)

При швидкому прогресуванні або дифузному ураженні вагітність відкла-
дається

Страво-
хід

Гастроезофагеальний 
рефлюкс

Клінічні симптоми, гастроскопія у разі стій-
кої залізодефіцитної анемії

Оптимізація терапії гастроезафагеального рефлюксу

Кисті, 
стопи

Виразка Клінічні зміни Маркер погіршення виживаності — перегляд планів щодо вагітності. Не-
зважаючи на це, виразки зазвичай гояться у період вагітності
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та пов’язані із внутрішньоутробною чи післяполо-
говою атріовентрикулярною (АV) блокадою серця. 
Хоча поширеність повної АV-блокади діагностова-
но внутрішньоутробно чи протягом неонатального 
періоду, в потомстві анти-Ro/SSA позитивних жі-
нок становить лише 1–2%, її ризик може підвищи-
тися до 10 разів при повторних вагітностях. Кожні 
1–2 тиж рекомендовано проводити ехокардіогра-
фію і акушерське ультразвукове дослідження, по-
чинаючи з 16 тиж вагітності, з метою раннього ви-
явлення патології плода, що може вимагати профі-
лактичної терапії [31].

Таблиця 3

Профілі аутоантитіл і оцінка ризику вагітності

Аутоантитіла
Можливий 

ризик

Пропоновані 

підходи

Антитопоізомеразні 
(SCL-70)

Дифузний, швидко-
прогресуючий пере-
біг із високим ризи-
ком ГСН

Уникати вагітності на по-
чатку захворювання. Ва-
гітність дозволяється 
при стабільному перебі-
гу без залучення основних 
органів

Антицентромерні Легенева гіпертензія Ехокардіографія і кате-
теризація правих відді-
лів серця за показаннями. 
Уникати вагітності в помір-
но і тяжких випадках

Антитіла до РНК-
полімерази III

ГСН Обережний підхід до вагіт-
ності, особливо на початку 
захворювання

Антитіла до Ro/SSA 
і LA/SSB

AV-блокада у плода Моніторинг серцевого рит-
му плода 1 раз на 2 тиж 
із 16 тиж вагітності

АФА Макросудин-
ні ускладнення, ле-
генева гіпертензія, 
можливі звичні ви-
кидні

Виявити легеневу гіпер-
тензію, виразки пальців, 
застосовувати низькомо-
лекулярні гепарини у разі 
втрати плода в анамнезі

Важливість моніторингу основних параметрів, 
що відзеркалюють стан пацієнта:

1) вимірювання артеріального тиску — на ранній 
стадії ССД щотижня або частіше, пізніше — щомі-
сяця (частіше, якщо тиск підвищується);

2) концентрація креатиніну в сироватці крові, ви-
значення рівня клубочкової фільтрації (glomerular 
filtration rate) i виявлення протеїнурії; за допомогою 
тест-смужки — на ранній стадії ССД кожні 2–4 тиж, 
пізніше кожні 3–6 міс;

3) електрокардіографія та ехокардіографія 
з допплерівським дослідженням — на ранній стадії 
ССД кожні 3 міс, пізніше — кожні 12 міс;

4) функціональні дослідження легень (спіро-
метрія, DLCO і пульсоксиметрія після навантажен-
ня) — на ранній стадії ССД кожні 3 міс, пізніше — 
кожні 12 міс;

5) інші обстеження — залежно від симптомів 
і результатів вищезазначених досліджень; зокре-
ма тест із 6-хвилинним маршем для моніторингу 
загальної працездатності хворої. На ранній стадії 
ССД рекомендовано: моніторинг швидкості осі-
дання еритроміцитів, загального аналізу крові, 
активності ферментів (креатинфосфокінази, ас-
партатамінотрансферази і алананаманотрансфе-
рази) у сироватці крові кожні 6 міс. Комп’ютерна 
томографія високого розрізнення грудної кліт-

ки і рентгенологічне дослідження шлунково-киш-
кового тракту із контрастуванням, доповнене ен-
доскопічним дослідженням верхнього відділу 
шлунково- кишкового тракту. У разі виявлення про-
гресії змін — необхідно підвищити частоту конт-
рольних досліджень.

Антитіла можна визначати з метою проведен-
ня диференційної діагностики. Найбільш чутливим 
і специфічним тестом при проведенні диференцій-
ної діагностики ССД є визначення антитіл до глута-
тіонредуктази.

Оцінка антитіл до ферментів антиоксидант-
ної системи і пуринового метаболізму — корисна 
у хворих на ССД. Перш за все тому, що розкриває 
взаємозв’язок між імунними і метаболічними пору-
шеннями при цій патології (табл. 4).

Таблиця 4

Порівняння чутливості специфічності діагностичних тестів, %

Показник

Антитіла 

до топоізо-

мерази-1 

(Scl-70)

Антицентро-

мірні антитіла

Антитіла 

до глутатіон-

редуктази

Чутливість 40–65 30–40 34
Специфічність 99 90–99 83

Відомі антитіла до супероксиддисмутази, глута-
тіонпероксидази, глутатіонредуктази, аденозиндез-
амінази, гуаніндезамінази, ксантиноксидази мо-
жуть слугувати критерієм визначення активності, 
тяжкості перебігу ССД, контролю оцінки ефектив-
ності терапії (якщо така проводилася), фактором 
виявлення вісцеральної патології та диференцій-
ної діагностики системного склерозу. Досліджен-
ня антитіл до вищезазначених ферментів сприяє 
виявленню захворювання на ранніх етапах, а та-
кож визначенню прогнозу. Навіть один показник, 
наприклад високий рівень антитіл до ксантинокси-
дази і активність ензиму, можуть бути зараховані 
до додаткових критеріїв ранньої ССД. Саме визна-
чення антитіл дозволить призначати більш активну 
терапію до запліднення і, відповідно, покращити 
результати лікування. Крім того, підвищення рівня 
антитіл до гуаніндезамінази, супероксиддисмута-
зи, глутатіонпероксидази, глутатіонредуктази і на-
явність ураження нирок є факторами несприятли-
вого прогнозу ССД. Саме останнє слід ураховува-
ти при плануванні вагітності.

Немає жодних підстав щодо переважного варі-
анта розродження при ССД, і рішення має бути за-
сноване на загальній думці фахівців. Якщо відсутній 
дистрес-синдром плода і у пацієнтки немає уражен-
ня легень, серця чи нирок, і діапазон рухів у кульшо-
вих суглобах задовільний, оптимальним вибором 
будуть вагінальні пологи. Слід також мати на увазі, 
що тяжке рестриктивне ураження легень може бути 
у пацієнток без поточного альвеоліту у зв’язку з роз-
винутим фіброзом легень, а також ураженням груд-
ної стінки. Враховуючи це, доцільна оцінка функції 
легень протягом І триместру, і за необхідності — 
повторна на більш пізніх термінах вагітності. Наяв-
ність ураження життєво важливих органів або тяж-
ке ураження м’язів може схилити клініциста до по-
логів шляхом кесаревого розтину.
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Клінічні ефекти надмірного фіброзу і судинних 
уражень при ССД створюють великі проблеми [32]. 
Стовщена шкіра і хронічна вазоконстрикція погір-
шує венозний доступ, в той час як згинальні конт-
рактури і звуження судин затруднюють вимірювання 
артеріального тиску. Шкірні контрактури і мікросто-
мія можуть утруднити інтубацію трахеї, при трав-
матизації можуть кровоточити телеангіектазії носа 
і рота, а порушення моторики стравоходу і недо-
статність його сфінктера можуть призвести до ас-
пірації. У пацієнтів необхідно оцінити наявність фі-
брозу легень, легеневої гіпертензії та ознак ура-
ження серця, таких як фіброз міокарда, перикардит, 
порушення ритму і провідності. Слід виключити по-
рушення функції нирок у зв’язку зі склеродерміч-
ним потовщенням інтими міжчасткових артерій [33].

Саме вагітність і ССД пов’язані з ризиками труд-
нощів при інтубації та аспірації шлункового вмісту. 
У разі протипоказаної регіонарної анестезії, коли 
загальна анестезія — єдиний варіант для кесаре-
вого розтину, для пацієнток із ССД слід розглядати 
необхідність інтубації трахеї. Це особливо правиль-
но, коли обмежене відкривання рота, тоді буде під-
тримуватися спонтанне дихання у разі виникнення 
труднощів, і зберігатиметься кашльовий рефлекс 
при розвитку регургітації. Ще краще за можливос-
ті — проведення регіонарної анестезії, що дозво-
лить уникнути ризику аспірації та невдалої інтуба-
ції. Її зазвичай потрібно виконувати обережно, щоб 
уникнути тотальної спінальної чи не адекватної анес-
тезії, що потребує екстреної інтубації трахеї. Крім 
того, передбачається, що пацієнтки із ССД потре-
бують нижчих доз місцевого анестетика у зв’язку 
з наявністю тривалої сенсорної та моторної бло-
кади. Наявність тромбоцитопенії, або аутоімунної, 
або пов’язаної з мікроангіопатичним процесом 
при прееклампсії, або при ГСН, ймовірно, є про-
типоказанням до епідуральної анестезії у зв’язку 
з потенційним ризиком формування епідуральної 
гематоми [33].

Загальний догляд за пацієнткою з ССД під час 
анестезії має включати використання досить м’яких 
матеріалів, щоб уникнути некрозу тканин внаслідок 
здавлення і вазоконстрикції відповідно. У разі за-
лучення серця чи легеневої гіпертензії розгляда-
ється необхідність катетеризації легеневої артерії. 
Переважним, на відміну від катетеризації артерій, 
є неінвазивний моніторинг артеріального тиску, 
який при тривалому застосуванні пульсоксиметра 
на одному пальці може викликати дистальний не-
кроз [33].

Трохи більше двох десятиліть тому ССД вважала-
ся абсолютним протипоказанням до продовження 
роду як причина високого ризику для матері й ди-
тини. Проте концепції змінювалися, і на сьогодні 
материнська і перинатальна смертність, ймовірно, 
не вищі при ССД без тяжкого ураження органів, тоб-
то без легеневої гіпертензії, серцевої чи дихальної 
недостатності, і у пацієнток без недавнього дебюту 
і дифузного ураження. Тим не менш, існує значно 
вищий ризик недоношеності й народження доно-
шених дітей з малою масою тіла внаслідок плацен-

тарних судинних порушень. Хоча вплив вагітнос-
ті на перебіг ССД зазвичай м’який, специфічні по-
тенційні проблеми мають бути розпізнані лікарями 
своєчасно. Зокрема ГСН, що виникла у період ва-
гітності, може бути небезпечна для життя як мате-
рі, так і дитини. Крім того, вагітні пацієнтки з ССД є 
потенційною проблемою при анестезії через фізичні 
труднощі та ураження внутрішніх органів, що потре-
бує особливого спостереження та лікування вагіт-
них високого ризику багатопрофільною групою фа-
хівців. Нарешті, недавні клінічні дані підтверджують 
більш ранні дослідження, що вагітність може бути 
залучена в патогенез ССД через персистування МХ 
фетального походження.
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Р Е Ф Е Р А Т И В Н А  І Н Ф О Р М А Ц І Я

От чего зависит интенсивность 

восприятия боли?

По материалам http://www.aan.com
Согласно опубликованным на сайте Аме-

риканской академии неврологии (American 
Academy of Neurology) результатам исследова-
ния, ученые выявили ключевые варианты генов, 
отвечающих за порог болевой чувствительно-
сти человека. Данное исследование позволяет 
понять, почему люди имеют различные уровни 
восприятия боли.

В исследовании приняли участие около 3 тыс. 
пациентов с диагнозом «хроническая боль», при-
нимавших наркотические анальгетики в качестве 
обезболивающих средств. У всех участников выяв-
ляли наличие или отсутствие определенных вари-
антов генов, ответственных за порог болевой чув-
ствительности.

Так, ученые установили, что вариантами 
генов, вовлеченных в формирование боле-
вых ощущений, являются: COMT, DRD2, DRD1 
и OPRK1. В ходе исследования участники так-
же оценивали собственное восприя тие боли 

по шкале от 0 до 10. Пациенты, которые оцени-
ли уровень боли на 0 баллов, не были включе-
ны в исследование. Низкий уровень боли соот-
ветствовал 1–3 баллам; умеренная боль — 4–6, 
высокий уровень боли — 7–10. У 9% участников 
отмечали низкий уровень боли, у 46% — уме-
ренные болевые ощущения, а у 45% — высо-
кий уровень боли.

Ученые выявили, что вариант гена DRD1 отмеча-
ется на 33% чаще у участников с низким уровнем 
боли, чем с высоким. Среди участников с умерен-
ной болью варианты генов COMT и OPRK1 выявля-
ли на 25 и 19% соответственно чаще, чем с высоким 
уровнем боли. Вариант гена DRD2 на 25% чаще от-
мечали среди пациентов с высоким уровнем боли, 
по сравнению с таковыми с умеренной болевой чув-
ствительностью.

По словам ученых, хроническая боль влияет 
на все аспекты жизни пациентов. Выявление генов, 
которые могут играть роль в восприятии боли, мо-
жет обеспечить новую мишень для разработки ме-
тодов лечения при хронической боли и помочь вра-
чам лучше понять порог болевой чувствительности 
пациентов.
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