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Цель. Определить капилляроскопические особенности ногтевого ложа у детей с подтвержденной ювенильной системной склеродерми-
ей (ЮССД) и параметры, ассоциированные со снижением плотности капиллярного русла.
Дизайн. Двухцентровое ретроспективное когортное исследование.
Материалы и методы. В исследование включены 43 пациента с подтвержденным диагнозом ЮССД (35 девочек, 8 мальчиков; медиана 
возраста — 14 (10; 15) лет). Диагноз устанавливался, согласно критериям Paediatric Rheumatology European Society/American College 
of Rheumatology/European Alliance of Associations for Rheumatology (2007). Капилляроскопия ногтевого ложа (КНЛ) проводилась по 
стандарту European Alliance of Associations for Rheumatology. Оценивались плотность капилляров, максимальный диаметр апикальной 
части, морфология, наличие гигантских капилляров, микрогеморрагий, аваскулярных зон, периваскулярного отека и экстравазатов. 
Поскольку нет убедительных доказательств того, что у детей можно определять склеродермические паттерны, оценивались отдельные 
количественные и качественные параметры КНЛ, а не категориальная классификация по паттернам. 
Результаты. Снижение плотности капиллярного русла (< 7 капилляров на 1 мм) выявлено у 35 (81,4%) из 43 пациентов, медиана 
плотности составила 5 (4; 6) капилляров на 1 мм. Расширение капилляров отмечено у 41 (95,4%) из 43 детей, гигантские капилляры —  
у 20 (46,5%), аномальная морфология — у 40 (93%), периваскулярный отек — у 24 (55,8%), микрогеморрагии — у 15 (34,9%). Медиана 
максимального диаметра апикальной части капилляра составила 45 (36; 68) мкм. При сравнении детей с нормальной (n = 8) и снижен-
ной (n = 35) плотностью капилляров оказалось, что пациенты со сниженной плотностью были старше (медиана возраста — 14 против 
10 лет; p = 0,008), у них значимо чаще выявлялись феномен Рейно (68,6 против 25%; p = 0,042; отношение шансов (ОШ) = 6,5; 95% до- 
верительный интервал (ДИ): 1,1–37,8) и капилляры древовидной формы (74,3 против 25%; p = 0,014; ОШ = 8,7; 95% ДИ: 1,5–50,9),  
а гигантские капилляры и периваскулярный отек встречались только в этой группе: 57,1% (p = 0,004; ОШ = 22,5; 95% ДИ: 1,2–420,0) 
и 68,6% (p < 0,001; ОШ = 39,7; 95% ДИ: 2,1–752,0) соответственно. Напротив, капилляры шпилевидной формы чаще наблюдались при 
нормальной плотности (87,5 против 40%; p = 0,021; ОШ = 0,095; 95% ДИ: 0,01–0,86). Статистически значимой ассоциации между сни-
жением плотности капилляров и наличием интерстициального поражения легких не было (54,3 против 37,5%; p = 0,457). Анализ имел 
описательный характер, поправка на множественные сравнения не применялась.
Заключение. У детей с ЮССД часто отмечались снижение плотности капилляров, расширенные и гигантские капилляры, аномальная 
морфология и периваскулярный отек. Уменьшение плотности капиллярного русла ассоциировалось с возрастом, феноменом Рейно  
и такими качественными параметрами, как гигантские капилляры, капилляры древовидной формы и периваскулярный отек. Полученные 
данные обосновывают необходимость разработки возрастных референсных показателей КНЛ и дальнейших проспективных исследова-
ний для уточнения прогностической ценности отдельных капилляроскопических параметров при ЮССД.
Ключевые слова: ювенильная системная склеродермия, капилляроскопия ногтевого ложа, микроциркуляция, плотность капилляров, 
дети.
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ABSTRACT
Aim. To identify the nailfold capillaroscopic features in children with confirmed juvenile systemic sclerosis (JSSc) and the parameters 
associated with decreased capillary density.
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ВВЕДЕНИЕ
Ювенильная системная склеродермия (ЮССД) — редкое 
аутоиммунное заболевание соединительной ткани с преиму-
щественным поражением кожи, сосудов и внутренних орга-
нов с прогрессирующим течением и потенциально неблаго-
приятным прогнозом [1]. По данным популяционных иссле-
дований, первичная заболеваемость ЮССД составляет около 
0,05 на 100 тыс. детей в год, при этом менее 3% всех случаев 
системной склеродермии (ССД) фиксируются в возрасте до 
16 лет и менее 2% — в возрасте до 10 лет [2, 3]. По резуль-
татам общенационального исследования, в Японии (2016–
2020) первичная заболеваемость ЮССД была 0,98–1,59 на  
1 млн детей [4]. 

В Российской Федерации эпидемиологические данные 
по ЮССД остаются ограниченными: в Центральном феде-
ральном округе в 2019 г. распространенность ЮССД соста-
вила 0,6 на 100 тыс. детей (до 17 лет включительно), а доля 
ЮССД среди всех ревматических заболеваний — 0,9% [5]. 
В Москве в 2016–2020 гг. отмечен рост распространеннос- 
ти ЮССД в 2,2 раза — до 3,1 на 100 тыс. детей, а первич-
ная заболеваемость увеличилась в 2 раза, достигнув 0,6 на  
100 тыс. детей [6]. Указанные тенденции подтверждают необ-
ходимость совершенствования способов ранней диагностики 
и мониторинга заболевания, в том числе с использованием 
инструментальных методов оценки микроциркуляции.

Клинические проявления ЮССД многообразны, а в осно-
ве клинической картины лежит патогенетическая триада: 
васкулопатия, дисрегуляция иммунного ответа и ремодели-
рование соединительной ткани с развитием фиброза. Среди 
сосудистых проявлений, включенных в диагностические 
критерии ЮССД, выделяют феномен Рейно (ФР), дигитальные 
язвы и изменения капилляров, по данным капилляроскопии 
ногтевого ложа (КНЛ) [7].

ФР — один из наиболее ранних симптомов ССД, обуслов-
ленный преходящей ишемией на уровне прекапиллярных 
артериол и артериовенозных шунтов (рис. 1). ФР может быть 

первичным (не связанным с системными заболеваниями)  
и вторичным, наиболее часто — при ССД. Антинуклеарный 
фактор на НЕр-2, наличие антицентромерных антител, анти-

For citation: Avrusin I.S., Podzolkova V.A., Aseeva E.V., Chikova P.R., Klochkova E.A., Shpitonkova O.V., Maksimov M.K., Nurseitova A.A., Malakhova 
A.A., Isaenko N.A., Kalashnikova O.V., Davtyan S.A., Kostik M.M., Osminina M.K. Nailfold capillaroscopic features in children with juvenile systemic 
sclerosis. Doctor.Ru. 2026;25(5):55–64. (in Russian). DOI: 10.31550/1727-2378-2026-25-5-55-64

Design. Two-center retrospective cohort study.
Materials and methods. The study included 43 patients with confirmed JSSc (35 girls, 8 boys; median age of 14 (10; 15) years).  
The diagnosis was established according to the Paediatric Rheumatology European Society/American College of Rheumatology/European 
Alliance of Associations for Rheumatology (2007) criteria. Nailfold capillaroscopy (NFC) was performed according to the European Alliance 
of Associations for Rheumatology standard. The capillary density, maximum apical diameter, morphology, the presence of giant capillaries, 
microhemorrhages, avascular areas, perivascular edema, and extravasates were assessed. Since there is no convincing evidence that 
scleroderma patterns can be defined in children, individual quantitative and qualitative NFC parameters were assessed rather than using  
a pattern-based classification system.
Results. Decreased capillary density (< 7 capillaries per 1 mm) was detected in 35 (81.4%) of 43 patients; the median density was 5 (4; 6) 
capillaries per 1 mm. Capillary dilation was noted in 41 (95.4%) of 43 children, giant capillaries in 20 (46.5%), abnormal morphology in 40 (93%), 
perivascular edema in 24 (55.8%), and microhemorrhages in 15 (34.9%). The median maximum apical capillary diameter was 45 (36, 68) 
µm. When comparing children with normal (n = 8) and decreased (n = 35) capillary density, patients with decreased density were older 
(with a median age of 14 vs. 10 years; p = 0.008), and they had a significantly higher prevalence of Raynaud's phenomenon (68.6% vs. 25%;  
p = 0.042; odds ratio (OR) = 6.5; 95% confidence interval (CI): 1.1 to 37.8) and arborized capillaries (74.3% vs. 25%; p = 0.014; OR = 8.7; 
95% CI: 1.5 to 50.9). Giant capillaries and perivascular edema occurred exclusively in this group: 57.1% (p = 0.004; OR = 22.5; 95% CI: 1.2 
to 420.0) and 68.6% (p < 0.001; OR = 39.7; 95% CI: 2.1 to 752.0), respectively. In contrast, hairpin capillaries were more often observed 
with normal density (87.5% vs. 40%; p = 0.021; OR = 0.095; 95% CI: 0.01 to 0.86). There was no statistically significant association 
between decreased capillary density and the presence of interstitial lung disease (54.3% vs. 37.5%; p = 0.457). The analysis was descriptive;  
no correction for multiple comparisons was applied.
Conclusion. In children with JSSc, decreased capillary density, dilated and giant capillaries, abnormal morphology, and perivascular edema 
were common. Decreased capillary density was associated with age, Raynaud's phenomenon, and qualitative parameters such as giant 
capillaries, arborized capillaries, and perivascular edema. The findings justify the need to develop age-specific reference values for NFC  
and further prospective studies to clarify the prognostic value of individual capillaroscopic parameters in JSSc.
Keywords: juvenile systemic sclerosis, nailfold capillaroscopy, microcirculation, capillary density, children.

Рис. 1. Феномен Рейно — посинение пальцев рук 
и ног. Фотографии Осмининой М.К. и Подзолковой В.А. 
Fig. 1. Raynaud's phenomenon — bluish 
discoloration of  the fingers and toes.  
Photos by Osminina M.K. and Podzolkova V.A.
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тел к топоизомеразе I (анти-Scl-70) и к РНК-полимеразе III 
и соответствующие результаты КНЛ у пациентов с ФР позво-
ляют заподозрить ССД на ранней стадии, что подтверждено 
международным проектом Very Early Diagnosis of Systemic 
Sclerosis [8].

 При ССД, в отличие от первичного ФР, отмечается посте-
пенная дезорганизация капиллярного русла в коже и внут- 
ренних органах. Микрососудистое повреждение прогресси-
рует со временем: сначала происходит расширение капил-
ляров, которое может проявляться на коже в виде телеан-
гиэктазий, а затем вследствие апоптоза эндотелиальных 
клеток развивается редукция капиллярной сети. Конечными 
результатами становятся прогрессирующая ишемия перифе-
рических тканей и сосудистая недостаточность, поддержи-
ваемая процессами фиброза, с формированием дигитальных 
рубчиков и дигитальных язв на кончиках пальцев, которые 
могут приводить к тяжелым последствиям вплоть до самоам-
путации фаланг (рис. 2) [9].

Дигитальные язвы как результат тяжелой васкулопатии 
коррелируют с поражением внутренних органов, высокой 
частотой сердечно-сосудистых катастроф и снижением 
выживаемости пациентов [10, 11].

Таким образом, клинические изменения на кончиках паль-
цев — это лишь видимая часть системного микрососудисто-
го поражения при ССД. Именно способность КНЛ показывать 
микрососудистые изменения на ранней, доклинической ста-
дии обусловила включение ее параметров в классификаци-
онные критерии заболевания.

КНЛ является одним из наиболее доступных неин-
вазивных методов оценки состояния микроциркуляции  
в практике врача. Благодаря анатомическому расположе-
нию капиллярных петель в этой зоне их можно визуали-
зировать на значительном протяжении и оценивать сразу 
несколько характеристик (количество, размеры, форму, 
расположение), обнаружить микрогеморрагии, участки 
редукции, признаки патологического ангиогенеза и др. 
[12–14] (рис. 3). На основании этих изменений у взрослых 
пациентов были выделены три характерных для системной 
склеродермии капилляроскопических паттерна: ранний, 
активный и поздний (рис. 4) [15]. Они отражают прогрес-

Рис. 2. Дигитальные язвы, рубцы, некрозы  
и самоампутации фаланг пальцев кистей  
у детей с системной склеродермией.  
Фотографии Осмининой М.К. и Подзолковой В.А. 
Fig. 2. Digital ulcers, scars, necrosis, and 
autoamputation of  the finger phalanges in children 
with systemic sclerosis. Photos by Osminina M.K.  
and Podzolkova V.A.

Рис. 3. Капилляроскопическая картина в норме 
(А) и при системной склеродермии (В) при 
одном 250-кратном увеличении. При системной 
склеродермии отмечаются выраженное снижение 
количества капилляров на 1 мм (плотность), 
наличие гигантских капилляров, микрогеморрагий 
и отека периваскулярной зоны. Иллюстрации 
Подзолковой В.А. 
Fig. 3. Capillaroscopic picture in normal (A) and  
in systemic sclerosis (B) at the same 250× magnification. 
In systemic sclerosis, there is a pronounced decrease  
in capillary density (number per 1 mm),  
the presence of  giant capillaries, microhemorrhages,  
and perivascular edema. Illustrations by Podzolkova V.A.
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Рис. 4. Капилляроскопические паттерны системной склеродермии у взрослых. Иллюстрации Подзолковой В.А. 
Fig. 4. Capillaroscopic patterns of  systemic sclerosis in adults. Illustrations by Podzolkova V.A.

Ранний
Дилатация капилляров, отсутствие геморрагий, 
нормальная плотность капиллярного русла

Активный
Уменьшение плотности, значимая дилатация 
капилляров, гигантские капилляры (диаметром 
более 50 мкм), возможны геморрагии

Поздний
Выраженное снижение плотности капилляров, 
наличие аваскулярных зон, кустовидные/древо- 
видные капилляры

сирование заболевания и степень вовлечения внутренних 
органов [16, 17].

Для раннего склеродермического паттерна характерна 
относительно сохранная плотность капиллярной сети, встре-
чаются расширенные и единичные гигантские капилляры, 
иногда — отдельные микрогеморрагии. В активной фазе 
изменения распространяются, нарастает потеря капилляров. 
При позднем паттерне наблюдаются аваскулярные зоны, 
нарушение регулярности сосудистой сети, преобладание 
аномально разветвленных петель, связанных с неоангиоге-
незом [13, 18].

Среди всех параметров КНЛ особое место занимает плот-
ность капилляров (количество конечных капилляров на  
1 погонный мм). Она признается одним из наиболее зна-
чимых и хорошо воспроизводимых показателей КНЛ, а ее 
снижение — высокоспецифичным признаком склеродерми-
ческого поражения микроциркуляторного русла [19]. Более 
того, именно низкая плотность капилляров наиболее устой-
чиво связана с системными осложнениями и неблагоприят-
ным прогнозом при ССД [20].

Несмотря на разработку и валидацию склеродермических 
паттернов для диагностики и прогнозирования ССД у взрос-
лых, данных о возможности их применения в педиатрической 
практике недостаточно. Микроциркуляция у детей имеет ряд 
анатомо-физиологических особенностей: плотность капил-
ляров ногтевого ложа варьирует в зависимости от возраста, 
что затрудняет прямое применение взрослых нормативов  
в педиатрической практике [21, 22]. 

В немногочисленных исследованиях результатов КНЛ 
при ЮССД показано, что классический склеродермический 
паттерн (ранний, активный или поздний) у детей выявля-
ется реже, чем у взрослых, а преобладают отдельные скле-
родермоподобные изменения — гигантские капилляры, 
микрогеморрагии, снижение плотности и периваскулярный  
отек [23, 24]. 

Гетерогенность капилляроскопической картины, отсутст- 
вие валидированных педиатрических нормативов и паттер-
нов создают трудности и для интерпретации результатов, и 
для сопоставления данных различных исследований. Кроме 
того, связь капилляроскопических изменений с клинически-
ми проявлениями ЮССД у детей остается недостаточно изу-
ченной.

Цель настоящей работы — определение капилляроско-
пических особенностей ногтевого ложа у детей с подтверж-
денной ЮССД и параметров, ассоциированных со снижением 
плотности капиллярного русла.

МАТЕРИАЛЫ И МЕТОДЫ
Проведено двухцентровое ретроспективное когортное ис- 
следование, в которое включены 43 пациента с подтверж-
денным диагнозом ЮССД (35 девочек, 8 мальчиков) в возрас-
те от 4 до 17 лет (медиана — 14 лет), наблюдавшихся в кли-
никах Первого Московского государственного медицинского 
университета имени И.М. Сеченова и Санкт-Петербургского 
государственного педиатрического медицинского универ-
ситета в период с ноября 2022 года по август 2026 года. 
Исследование выполнено за счет гранта Российского науч-
ного фонда № 26-15-00256.

У всех пациентов проведена КНЛ в соответствии с про-
токолом, разработанным рабочей группой Европейского 
альянса ассоциаций ревматологов (European Alliance  
of Associations for Rheumatology, EULAR) по микроцир-
куляции при ревматических заболеваниях и Группой по 
капилляроскопии Консорциума клинических исследова-
ний склеродермии [17]. КНЛ проводилась на ладонной 
поверхности дистальных фаланг второго — пятого паль-
цев обеих рук с использованием видеокапилляроско-
па с 200-кратным и более увеличением. Изображения 
получали и оценивали квалифицированные ревмато-
логи, которые не были осведомлены о клинических  
данных. 

Нормальная плотность капилляров определялась как 
≥ 7 капилляров на 1 мм. Капилляры с диаметром апикаль-
ной части > 20 мкм классифицировались как расширен-
ные, а капилляры с диаметром > 50 мкм — как гигантские. 
Дополнительно оценивались морфология капилляров, нали-
чие микрогеморрагий, аваскулярных зон, периваскулярного 
отека и экстравазатов.

Критерии включения в исследование:
•	 возраст до 17 лет включительно на момент КНЛ;
•	 подтвержденный диагноз ЮССД, согласно критериям 

Paediatric Rheumatology European Society/American 
College of Rheumatology/EULAR (2007);

•	 выполнение КНЛ после установления диагноза ЮССД  
по стандарту EULAR;

•	 наличие сохраненных изображений КНЛ хорошего 
качества;

•	 подписанное информированное согласие (согласие 
получено от всех участников исследования: для детей  
в возрасте до 15 лет согласие на участие в исследова-
нии подписывали их родители (законные представите-
ли), подростки 15 лет и старше подписывали его само-
стоятельно).
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Критерии исключения:
•	 иные системные аутоиммунные заболевания без вери-

фицированной ЮССД;
•	 overlap-синдром, не соответствовавший критериям 

ЮССД на момент проведения КНЛ;
•	 сопутствующие заболевания/состояния, значимо влия-

ющие на микроциркуляцию (сахарный диабет, гипоти-
реоз, выраженный акроцианоз и др.);

•	 невозможность получения качественных изображений 
КНЛ;

•	 отсутствие информированного согласия на участие  
в исследовании.

Пациенты с overlap-синдромом в анамнезе включались 
в исследование, поскольку КНЛ проводилась уже при под-
твержденном диагнозе ЮССД.

У всех пациентов также учитывали демографические (воз-
раст на момент проведения капилляроскопии, пол) и клини-
ко-анамнестические (возраст начала заболевания, длитель-
ность заболевания до постановки диагноза и до капилляро-
скопии) параметры, результаты клинических и лабораторных 
исследований, данные о проводившейся терапии, которые 
брались из медицинских карт стационарного больного.

Статистический анализ проводился с использованием 
StatSoft Windows v.13. Нормальность распределения про-
верялась с помощью теста Шапиро — Уилка. Непрерывные 
переменные с нормальным распределением представлены 
как среднее значение ± стандартное отклонение с 95% до- 
верительными интервалами (ДИ). Переменные с ненормаль-
ным распределением приведены в виде медианы и межквар-
тильного размаха (Q1; Q3). Категориальные переменные 
выражены в абсолютных числах и процентах с 95% ДИ, рас-
считанными методом Клоппера — Пирсона.

Групп сравнивали при помощи t-критерия Стьюдента при 
данных с нормальным распределением и равных дисперсиях, 
t-критерия Уэлча — при неравных дисперсиях, U-критерия 
Манна — Уитни — при данных с распределением, отличным 
от нормального, и при равенстве дисперсий, W-критерия 
Бруннера — Мюнцеля — при распределении, отличном от 
нормального, и неравных дисперсиях. Для категориальных 
переменных применялся критерий χ2 Пирсона при ожидае-
мых частотах ≥ 10 и точный критерий Фишера при частотах 
< 10, уровень эффекта для бинарных исходов выражался 
отношением шансов (ОШ) с 95% ДИ, при нулевых значениях 
в ячейках таблицы сопряженности использовалась поправка 
Холдейна — Энскомба. Различия между показателями счита-
лись статистически значимыми при p < 0,05.

РЕЗУЛЬТАТЫ
Общие демографические и клинические  

характеристики пациентов
Среди участников исследования преобладали девоч-

ки (81,4%), а медиана возраста пациентов составила  
14 лет. Медиана продолжительности заболевания от момен-
та появления первых симптомов до постановки диагноза —  
12 месяцев.

У всех детей отмечалась проксимальная склеродермия. 
Другими клиническими проявлениями ЮССД были контракту-
ры и периартриты мелких суставов кистей (74,4%), полиарт- 
ралгии (72,1%), ФР (60,5%), индурация пальцев рук (51,2%), 
а также гиперпигментация кожи (48,8%). Из висцеральных 
поражений у 51,2% пациентов диагностированы интерстици-
альные заболевания легких (ИЗЛ), а у 48,8% — поражения 
желудочно-кишечного тракта (табл. 1).

Антинуклеарный фактор был положительным у 53,5% де- 
тей. К сожалению, у некоторых пациентов в медицинской 
документации отсутствовали результаты иммунологического 
исследования на специфические склеродермические мар-
керы. Однако среди тех, у кого тестирование проводилось, 
наиболее часто выявлялись антитела к Scl-70 (11,8%).

В терапии в основном использовались глюкокортико-
стероиды, микофенолата мофетил и метотрексат. Генно-
инженерные биологические препараты применялись у 39,5% 
пациентов (рис. 5).

Изменения у детей с ювенильной системной склеро-
дермией, по данным капилляроскопии ногтевого ложа

Плотность капилляров оказалась сниженной у 81,4% участ- 
ников, медиана — 5 (4; 6) капилляров на 1 мм. Расширение 
капилляров наблюдалось у 95,4%, а гигантские капилляры — 

Таблица 1. Клинические, лабораторные 
и иммунологические параметры детей с 
ювенильной системной склеродермией   
Table 1. Clinical, laboratory, and immunological 
parameters in children with juvenile systemic sclerosis

Параметр Значение

Количество девочек, n (%) 35/43 (81,4)

Возраст, годы, Me (Q1; Q3) 14 (10; 15)

Продолжительность заболевания до 
постановки диагноза, месяцы, Me (Q1; Q3)

12 (2; 32)

Феномен Рейно, n (%) 26/43 (60,5)

Индурация кожи пальцев, n (%) 22/43 (51,2)

Язвы кончиков пальцев, n (%) 5/43 (11,6)

Склеродактилия, n (%) 13/43 (30,2)

Телеангиэктазии, n (%) 4/43 (9,3)

Полиартралгии, n (%) 31/43 (72,1)

Контрактуры и периартриты, n (%) 32/43 (74,4)

Гиперпигментация кожи, n (%) 21/43 (48,8)

Миозит, n (%) 7/43 (16,3)

Кальциноз мягких тканей, n (%) 4/43 (9,3)

Интерстициальное заболевание легких, n (%) 22/43 (51,2)

Поражение желудочно-кишечного тракта,  
n (%)

21/43 (48,8)

Поражение сердца, n (%) 3/43 (7,0)

Перекрестный синдром в дебюте, n (%) 11/43 (25,6)

Лабораторные характеристики

Скорость оседания эритроцитов, мм/ч,  
Me (Q1; Q3)

7 (4; 13)

С-реактивный белок, мг/л, Me (Q1; Q3) 0,4 (0,2; 1,4)

Положительный антинуклеарный фактор,  
n (%)

23/43 (53,5)

Антитела (АТ) к Scl-70, n (%) 4/34 (11,8)

АТ к РНК-полимеразе III, n (%) 1/33 (3,0)

Антицентромерные АТ, n (%) 2/34 (5,9)

АТ к антигену NOR-90, n (%) 1/31 (3,2)

АТ к Th/To, n (%) 1/31 (3,2)

АТ к PM-Scl, n (%) 2/33 (6,1)

АТ к Ro-52, n (%) 1/32 (3,1)
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у 46,5%; максимальный медианный диаметр апикального 
участка капилляра составил 45 (36; 68) мкм. 

Морфологические изменения капилляров выявлены  
у 93% детей, в том числе древовидные капилляры (65,1%), 
капилляры с расширенной апикальной частью (65,1%), пере-
крещивающиеся (53,5%) и шпилевидные (48,8%) капилляры. 
Микрогеморрагии отмечались у 34,9%, а периваскулярный 
отек — у 55,8% участников. Капилляроскопические харак-
теристики пациентов приведены в таблице 2.

При оценке зависимости максимального диаметра апи-
кальной части капилляров от длительности ЮССД (рис. 6)  
и от возраста пациента (рис. 7) зафиксированы однонаправ-
ленные тенденции: увеличение диаметра в первые 4–5 лет 
болезни и последующее снижение после 7–8 лет, а также 

тенденция к увеличению показателя у детей старшего воз-
раста. Ни одна из выявленных закономерностей не достигла 
статистической значимости (p > 0,05), что может быть обус- 
ловлено малой выборкой и гетерогенностью когорты.

Параметры, ассоциированные со снижением  
плотности капилляров

Для оценки параметров, ассоциированных со снижением 
плотности капиллярного русла, пациентов разделили на две 

Рис. 5. Противоревматические препараты, 
которые получали пациенты с ювенильной 
системной склеродермией (n = 43) 
Fig. 5. Anti-rheumatic drugs received by patients with 
juvenile systemic sclerosis (n = 43)

метотрексат
микофенолата мофетил
циклофосфамид
циклоспорин
глюкокортикостероиды
ингибиторы янус-киназ
генно-инженерные биологические препараты

12 (27,9%)
14 (32,6%)

2 (4,7%) 2 (4,7%)

18 (41,9%)

6 (14,0%)

17 (39,5%)

Таблица 2. Капилляроскопические параметры 
детей с ювенильной системной склеродермией  
(n = 43)   
Table 2. Nailfold capillaroscopy parameters in 
children with juvenile systemic sclerosis (n = 43)

Параметр Значение

Длительность заболевания до проведения 
капилляроскопии, месяцы, Me (Q1; Q3)

48 (24; 72)

Средняя плотность капиллярного русла, 
количество капилляров на 1 мм, Me (Q1; Q3)

5 (4; 6)

Низкая плотность, n (%) 35 (81,4)

Максимальный диаметр апикального участка 
капилляра, мкм, Me (Q1; Q3)

45 (36; 68)

Дилатация капилляров, n (%) 41 (95,4)

Наличие гигантских капилляров, n (%) 20 (46,5)

Аномальная морфология капилляров, n (%) 40 (93,0)

Перекрещенная форма, n (%) 23 (53,5)

Шпилевидная форма, n (%) 21 (48,8)

Расширенный апекс, n (%) 28 (65,1)

Древовидная форма, n (%) 28 (65,1)

Микрогеморрагии, n (%) 15 (34,9)

Периваскулярные экстравазаты, n (%) 4 (9,3)

Периваскулярный отек, n (%) 24 (55,8)

Рис. 6. График зависимости диаметра капилляров 
от длительности ювенильной системной 
склеродермии 
Fig. 6. Relationship between capillary diameter  
and duration of  juvenile systemic sclerosis
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Рис. 7. График зависимости диаметра капилляров 
от возраста пациента 
Fig. 7. Relationship between capillary diameter  
and patient age

возраст, годы

150

100

50

0

6 9 12 15

ср
ед

ни
й 

м
ак

си
м

ал
ьн

ы
й 

ра
зм

ер
 к

ап
ил

ля
ра

 (
ап

ик
ал

ьн
ая

 ч
ас

ть
), 

м
км



Том 25, № 5 (2026)   |                       |

ОРИГИНАЛЬНЫЕ СТАТЬИ

61

группы: с нормальной плотностью (≥ 7 капилляров на 1 мм; 
n = 8) и со сниженной плотностью (< 7 капилляров на 1 мм; 
n = 35). Данный анализ имел описательный характер и не 
предполагал поправки на множественные сравнения.

Пациенты со сниженной плотностью капилляров были 
старше, чем дети с нормальной плотностью (медиана возрас-
та — 14 (11,5; 15) лет против 10 (8; 11,5) лет соответствен-
но, p = 0,008), и у них чаще выявлялся ФР (68,6 против 25%;  
p = 0,042; ОШ = 6,5; 95% ДИ: 1,1–37,8). По другим клини-
ческим и лабораторным показателям, включая пол, длитель-
ность заболевания, наличие интерстициального поражения 
легких и поражения желудочно-кишечного тракта, значимых 
различий не было (p > 0,05).

Средний максимальный диаметр апикальной части ка- 
пилляров был больше в группе с низкой плотностью: 54,1 
(37,7; 76,5) против 26,7 (25,4; 33,5) мкм соответствен-
но (p < 0,001). В группе низкой плотности также значи-
мо чаще наблюдались капилляры древовидной формы 
(74,3 против 25%; p = 0,014; ОШ = 8,7; 95% ДИ: 1,5–50,9),  
а гигантские капилляры и периваскулярный отек встреча-
лись только в этой группе: 57,1% (p = 0,004; ОШ = 22,5; 
95% ДИ: 1,2–420,0) и 70,6% (p < 0,001; ОШ = 39,7; 95% ДИ: 
2,1–752,0) соответственно. Напротив, капилляры шпиле-
видной формы чаще обнаруживались при нормальной 
плотности (87,5 против 40%; p = 0,021; ОШ = 0,095; 95% 
ДИ: 0,01–0,86).

Основные параметры, ассоциированные с уменьшением 
плотности капилляров, представлены в таблице 3.

ОБСУЖДЕНИЕ
В настоящем исследовании впервые в российской педиат- 
рической практике детально изучены капилляроскопичес- 
кие особенности ногтевого ложа у детей с подтвержденной 
ЮССД. У наших пациентов преобладали склеродермоподоб-
ные изменения (снижение плотности капиллярного русла, 
расширение капилляров, аномальная морфология и пери-
васкулярный отек) при относительно малой частоте полного 
склеродермического паттерна. 

Наиболее значимой явилась связь снижения плотности 
капилляров с наличием гигантских капилляров, периваску-
лярного отека и капилляров древовидной формы. Кроме 
того, у детей старшего возраста отмечено более выражен-
ное уменьшение плотности капиллярного русла, что может 
отражать как накопление микроангиопатических изменений 
за время болезни, так и возрастные особенности микроцир-
куляции.

Полученные данные согласуются с современными пред-
ставлениями о капилляроскопических проявлениях ССД. 
Снижение плотности капилляров признано одним из наибо-
лее хорошо воспроизводимых и прогностически значимых 
параметров КНЛ. В нашей когорте медиана плотности соста-
вила 5 (4; 6) капилляров на 1 мм, что ниже общепринятой 
нормы для взрослых (≥ 7 капилляров на 1 мм). Эти значения 
близки к результатам A. Vanhaecke и соавт., в исследовании 
которых средняя плотность капиллярного русла у пациентов 
с ССД составила 5,4 капилляра на 1 мм [25].

В нашем исследовании расширение капилляров выявле-
но у 95,4% детей, а гигантские капилляры — у 46,5%, в то 
время как в работе А. Vanhaecke и соавт. гигантские капил-
ляры наблюдались у 66,8% взрослых пациентов, что может 
объясняться различием как в возрасте участников, так  
и в критериях оценки результатов.

Сравнение с педиатрическими когортами также пред-
ставляет интерес. В исследовании F. Tirelli и соавт., кото-
рые изучали течение заболевания у взрослых и детей с ССД, 
доля девочек в группе ЮССД составила 38,9%, тогда как доля 
женщин в группе взрослых — 89,5%. В нашей когорте пре-
обладали девочки (81,4%), а медиана возраста — 14 (10; 15) 
лет, что ближе к профилю взрослых пациентов и может отра-
жать особенности формирования выборки в двух центрах. 
Средний возраст пациентов с ЮССД в исследовании F. Tirelli 
и соавт. составил 9,9 года, однако выборка была небольшой 
(18 детей), что ограничивает прямое сопоставление [26]. 

В ходе одного из первых сравнений капилляроскопичес- 
кой картины при ССД у детей и взрослых, выполненного  
F. Ingegnoli и соавт. в 2015 году, значимые различия между 
группами не выявлены [24]; таким образом, вопрос о воз-
растной специфичности капилляроскопических изменений 
остается открытым.

При анализе параметров, ассоциированных со снижени-
ем плотности капиллярного русла, нами найдены некоторые 
закономерности. Пациенты со сниженной плотностью оказа-
лись старше, и у них чаще отмечался ФР. Эти данные согла-
суются с представлением о том, что уменьшение плотности 
капилляров показывает прогрессирование микроангиопатии  
и ассоциируется с более выраженной сосудистой и воспали-
тельной активностью.

Среди качественных параметров со снижением плотности 
наиболее тесно было связано наличие гигантских капилля-
ров, капилляров древовидной формы и периваскулярного 
отека, а капилляры шпилевидной формы чаще встречались 
при нормальной плотности, что может отражать сохранность 

Таблица 3. Параметры, ассоциированные со снижением плотности капилляров 
Table 3. Parameters associated with reduced capillary density

Параметр Нормальная плотность (n = 8) Низкая плотность (n = 35) p

Возраст, годы, Me (Q1; Q3) 10,0 (8,0; 11,5) 14,0 (11,5; 15,0) 0,008

Феномен Рейно, n (%) 2 (25,0) 24 (68,6) 0,042

Средняя плотность, капилляров на 1 мм, 
M ± SD

7,31 ± 0,34 4,37 ± 1,39 < 0,001

Средний максимальный диаметр 
капилляра, мкм, Me (Q1; Q3)

26,7 (25,4; 33,5) 54,1 (37,7; 76,5) < 0,001

Гигантские капилляры, n (%) 0 20 (57,1) 0,004

Шпилевидная форма, n (%) 7 (87,5) 14 (40,0) 0,021

Древовидная форма, n (%) 2 (25,0) 26 (74,3) 0,014

Периваскулярный отек, n (%) 0 24 (68,6) < 0,001
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регулярной архитектуры капиллярного русла на ранних ста-
диях поражения.

Особого внимания заслуживает связь капилляроскопичес- 
ких изменений с органным поражением. В недавнем иссле-
довании M. Binda и соавт. показано, что у детей с ЮССД 
аваскулярный счет был значимо выше при наличии интер-
стициального поражения легких (ИЗЛ), а тяжелое снижение 
плотности капилляров (≤ 4 капилляров на 1 мм) ассоцииро-
валось с повышенной вероятностью ИЗЛ (5/10 против 4/13; 
p = 0,02) [27]. Более того, эта ассоциация сохранялась неза-
висимо от наличия склеродермического паттерна и кожного 
фиброза (ОШ = 3,2; 95% ДИ: 0,9–11,6). 

В нашей когорте статистически значимая связь между 
снижением плотности капилляров и наличием ИЗЛ отсутст- 
вовала, что, возможно, обусловлено как малой выборкой, так 
и различиями в дизайне исследований. 

Тем не менее с учетом данных M. Binda и соавт. КНЛ пред-
ставляется перспективным инструментом стратификации 
риска органного поражения у детей, и ее применение заслу-
живает дальнейшего изучения. Последние данные также 
указывают на ценность КНЛ при динамическом наблюдении 
пациентов с ССД на фоне терапии, в том числе с применени-
ем генно-инженерных биологических препаратов [28]. 

В настоящее время задачи капилляроскопии уже не ограни-
чиваются визуальной оценкой характерного микроангиопа-
тического паттерна. Результаты исследований 2020–2026 го- 
дов позволяют рассматривать ее как инструмент ранней диф-
ференциальной диагностики ФР, динамического наблюдения 
и объективной оценки тяжести периферической микроанги-
опатии. Показатели КНЛ можно использовать как потенци-
альные компоненты прогностических моделей.

В систематическом обзоре K. Öztürk и соавт. подчерки-
вается, что для интерпретации данных КНЛ требуется опре-
деление возрастных референсных значений, поскольку 
микроциркуляторная архитектура у детей не является прос- 
то уменьшенной копией взрослой [22]. Педиатрические 
нормативные данные остаются гетерогенными, системы 

оценки в значительной степени адаптированы из взрослых 
протоколов, а продольные исследования, связывающие 
капилляроскопические изменения с прогрессированием 
заболевания, немногочисленны. Это определяет необ-
ходимость дальнейших многоцентровых проспективных 
исследований с валидированными педиатрическими нор-
мативами.

Таким образом, многие вопросы остаются открытыми.  
В настоящее время не определены оптимальные количест- 
венные показатели и клинически значимые пороговые 
параметры КНЛ у детей, недостаточно изучены воспроизво-
димость динамических изменений, а также характер взаи- 
мосвязи периферического микрососудистого фенотипа  
с поражением отдельных органов. Именно поэтому исследо-
вание структурных и количественных капилляроскопических 
параметров, их сопоставление с клиническими, иммунологи-
ческими и органными характеристиками заболевания оста-
ются актуальными. Наши данные, несмотря на ограничения, 
связанные с ретроспективным дизайном, малой выборкой  
и отсутствием поправки на множественные сравнения, 
дополняют представления о спектре капилляроскопических 
изменений при ЮССД и могут стать основой для дальнейших 
проспективных исследований.

ЗАКЛЮЧЕНИЕ
Наиболее значимой находкой стала связь снижения плот-
ности капилляров с возрастом пациентов, наличием ФР 
и с такими качественными параметрами, как гигантские 
капилляры, капилляры древовидной формы и периваску-
лярный отек. Эти результаты позволяют рассматривать 
плотность капиллярного русла как один из ключевых и наи-
более информативных параметров КНЛ в педиатрической  
практике. 

Дальнейшие проспективные исследования с бóльшим 
числом участников и с разработкой возрастных нормати-
вов помогут уточнить прогностическую ценность отдельных 
капилляроскопических параметров при ЮССД.
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