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Cunapom lllerpena: naropu3noaoruyecKkue 0CHOBBI 1€PMATOJIOTHYECKUX MPOSIBJICHHU I
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Cunppom IllerpeHa — XpoHHYECKOE ayTOMMMYyHHOE 3a00JieBaHHE C IMPEUMYIIECTBEHHBIM
BOBJICUEHUEM B IATOJOTMYECKHM IIPOLECC CEKPETUPYIOIIUX KIIETOK JKeJIe3 M UX |BBIBOJHBIX
IIPOTOKOB, YTO COIPOBOXKJIAETCA PA3BUTHEM I'EHEPAIU30BAHHOM CYXOCTU KOKHgh, CIN3HETHIX
obosoyek. J[aHHBIA CHHAPOM SIBJISETCS OJHUM M3 Hamboyiee pacrnpocTpaHEHHBIX CHETEMHBIX
3a00JIeBaHUN, OJHAKO B JEPMATOJIOTMYECKOM IMPAaKTUKE OH OCTaeTCs HEAWArHOCTUPOBAHHBIM
IIPAKTUYECKU Yy IIOJOBUHBI IIALIMEHTOB, UMEIOIIMX KIWHUYECKHE/ MIpOsiBICHUA. B crartbe
PaCCMOTpPEHBI AKTyaJbHBIC ACIIEKTHI IATOr€HE3a ACPMATOAOIMYECKUX IPOSBICHUN CHUHIPOMA
[llerpena, 4TO MO3BOJIUT TJIyO)Ke TMOHATH W CHCTEMATH3UPOBATH PA3JIMYHBIE MEXAHU3MBI
pasBUTHUS JTAHHOM MAaToNOTHHM Ui (OPMHUPOBAHUSA, HPABUIBHOM KIMHUYECKOM TaKTUKU C
BBIOOPOM  MATOTEHETHYECKH OOOCHOBAaHHBIX  ITOAXOJOB K  JICYCHHIO,  ONPEACICHUIO
MHAMBUIYaJIbHOTO IPOTrHO3a Ul TalMeHTa, 3/ TAKKE€ CHOCOOCTBOBATH OOJIETYEHUIO TEUCHHS

3a00JI€BaHNs 1 BO MHOT'OM YIYy4YIICHUIO KAQYCCTBARKHU3HU IMALIUCHTOB.
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Sjogren's syndrome: pathophysiological basis of dermatological manifestations
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Sjogren's syndrome is a chronic autoimmune disease with a predominant involvement in the
pathological process of secreting cells of the glands and their excretory ducts, which is
accompanied by the development of generalized dryness of the skin and mucous membranes.
This syndrome is one of the most common systemic diseases, but in dermatologieal pragtice it
remains undiagnosed in almost half of patients with clinical manifestations. The article discusses
current aspects of the pathogenesis of dermatological manifestations of Sjogren's syndrome,
which will allow a deeper understanding and systematization_of the various mechanisms of
development of this pathology for the formation of the corteet clinical tactics with the choice of
pathogenetically based treatment approaches, determining theyindividual prognosis for the
patient, as well as helping to alleviate the course of the disease and in many ways improving the

quality of life of patients.
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Beenenue

Cungpom erpena (CIL), umeromuii psa Ipyrux HaUMEHOBAHUM, TaKUX KaK CyXOW CHHIPOM,
cunapoM ['yxkepo, ayTouMMyHHasi 3K30KpUHONATHsI, yTOMMMYHHBIN 3MUTEINNT, PECTABIISAET
coboit 3a00sieBaHUE ayTOMMMYHHON MPHUPOJBI, COMPOBOKIAIONIEECS CUCTEMHBIM MOpakeHHEM
COCIMHUTENbHOM TKaHu [1].

CII, xak # Jpyrue cHUCTEeMHble 3a00JeBaHMs, HUMEEeT XPOHUYECKOE TEUYEHUEe C
IIPEUMYLIECTBEHHBIM BOBJIEUEHUEM B MTATOJOTMYECKHI IIPOLECC CEKPETUPYIOIINX KIETOK JKEE3,
a TaKKe KJIETOK UX BBIBOJHBIX IIPOTOKOB, YTO CONPOBOXKIAETCA Pa3BUTUEM I'€HEpaTMSOBaHHOMN
CYXOCTH KOXHM M CIH3UCTBIX o0Oomodek [1]. J[aHHBIH CHHAPOM MOXET CYII@ETBOBATHS KaK
caMoCTOsITeNIbHOE 3a00sieBaHUe (M B ATOM cilydae Oyzaer siBisThes nepBuyHbiM, CIID), @ Takxe
pa3BUBaTbCSl MPUMEPHO Yy TPETH MALMEHTOB, CTPAJAIOUINX JIPYTUMH ) PEBMATUUECKUMU
MIaTOJIOTUSIMA — PEBMATOUJHBIM APTPUTOM, CHUCTEMHOM KPACHOU 'BOJYAHKOM, CHCTEMHOM
CKJIEPOZECPMHEH, TOIMMHUO3ZUTOM, HHBIMH CMEIIAaHHBIMU4 3a00JIEBaHUAMU COCAMHUTEILHOM
TKaHU, TEPBUYHBIM OWJIMApHBIM LUPPO30OM IMEYEHH,, CUCTEMHBIMU BACKyJIUTaMH, a TaKkKe
TUPEOUTUTOM XalIMMOTO (M B 3TUX ClTydasx Oyjaer sBisirbes BropuunbiM CII) [1-3].

HecmoTpst Ha TO, 4TO JaHHBIM CHHAPOM — OIHO M3 HAaWOOJEe PACIPOCTPAHEHHBIX CHCTEMHBIX
3a00JIeBaHMi, Mopaxaoumx 10 3% B3pociorg HACENEHHMS ¢ MpeobdiaJaHheM JOJU KEHIHH
CpeIHero Bo3pacTa cpead 3a00JIeBHIMX, IO \HEKOFOPBHIM OIEHKaM, B JIEPMaTOJOrMYECKOU
npaktuke CIII ocraercs HeMarHOCTUPOBAHHBIM O0JIee YeM Y MOJIOBUHBI MAlIMEHTOB, UMEIOIINX
KIIMHUYECKHE TPOsBIIeHUs [4, 5], a B aClIeKTE€ MaToreHeTHIeCKON Tepanuu 3TOMY 3a00JIeBaHUIO
yaensercss HenoctaTouHo BHUMaHus [6]. IlocienHee, BEpOSITHO, CBA3aHO C TEM, 4YTO
TPaJMLIMOHHO JepMaTosiopueckue; npossieHuss npu CIII cBs3bIBaIM NPEUMYIIECTBEHHO C
HapylmeHueM (yHKIMA KOXWA B BUIEC pa3BUTHA Kcepo3a. OJHAKO aHaIM3 COBPEMEHHBIX
JUTEPATypPHBIX), MCTOYHUKOB pacKpblBAET HOBBIE M WHBIE I1aTOI€HETUYECKHE MEXaHU3MBI
Pa3BUTHSI KOXKHBIX HPOSBICHUHN, YTO BXHO B LIETSAX KOPPEKLUH TEPANIEBTUYECKON CTPATEruu y
TaKuX TAMUEeHTOB ¥ MOXET NpPUBECTH K OoJjiee YCIEIIHOM pEerpeccHH AepMaTOIOTHYECKUX
NPOSIBJICHMH, a TAKKE YIyUIIEHUIO KauecTBa Ku3Hu 0oabHbIX ¢ CIL.

B stuonormu CII 1o cux mop cymiecTByeT HESICHOCTb. [IpenrnosioxkuTenbHO 3TO F€HETHUUECKU
00ycCJIOBJIEHHOE 3a00JeBaHUE C MYJbTH(QAKTOPHUATBHBIM XapakTepoM. MHBIMH cloBamMu, s
pa3BUTHs OO0JIE3HU HAJIO0 HE TOJBKO YHACIEI0BATh OMPEAEICHHYI0 COBOKYITHOCTD MOJIMMOP(HBIX
aJieNieil HeKOTOPBIX T€HOB, HO U IMOJBEPrHYTHCS BO3JCHCTBUIO PA3IMUYHBIX HEOIArONpUSATHBIX
(hakTOpoB, TaKWX Kak WH(MEKIMOHHBIC areHThI, (PU3UKO-XUMHUYECKHE BO3ACUCTBUS (BKIIIOUas
JIEKapCTBEHHYIO TEPAIHIO) U Jp.

Hacnenctsennyro mnpupoay CII moarBepkaaroT 3aperHCTPUPOBAHHBIE CEMEHHBIE Cllydau

JTAHHOTO 3a00JIeBaHMs y OJHOSUIEBBIX ONMM3HEN0B U oOHapyxeHue antureHos HLA (B8, Dw3,
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DR3, DRw52) B cembsix 6onbHbIX ¢ CII n qpyrumu ayTOMMMYHHBIMU 3a00J1€BaHusIMH [2, 7).
Kpome reHoB rmaBHOro komiuiekca rucrocomectumoctd HLA, Takke ecTb AaHHbIE O
BO3MOKHOU CBSI3U BapHaHTOB IeHOB [L-1f, STAT-4 u IRF5, KOTOpbIe Yy4acTBYIOT B PETYJISIIUH
paboThl MYMMYHHOH CUCTEMBI, C TIOBBIIIEHHBIM puckoM pazsutus CII [8].

Takum obOpazom, y mroneil ¢ HacineAcTBEHHOH mnpenpacnonoxkeHHocThio K CHI mpoucxoaut
aKTUBAllUsA AayTOPEaKTUBHBIX T- u B-mumommToB, MOBpekKIaroImee IEHCTBHE KOTOPBIX
aIpECOBAHO K SIUTEINAIBHBIM KIIETKAM jKelle3. JTO, B CBOIO OUEPE]lb, BBI3BIBAET XPOHUUECKOE
BOCHAJIECHNUE M DPA3PYLICHHUE SMUTEIHAIBHBIX KIETOK, YTO B UTOre NPUBOAUT K CEKPETOPHOU
HejocTaToyHOCTH kene3 [9]. MIMEHHO MMMYHOJIOrMYECKHE HapyLIEHUs SIBISIOICS [NIaBHON
stroniorndeckoii ocobennocteio CIHI. AyTomMMyHHOE BOCHaleHHE, gHANPABICHHOE IPOTHB
CTPYKTYPHBIX KOMIIOHEHTOB COOCTBEHHBIX TKaHEH, B UYACTHOCTU _ KOXKH, WPUBOIUT K
MOBPEXJICHUIO ¥ (PUOPO3MPOBAHUIO CEKPETOPHBIX XKeJe3 U CIOXKHBIM/CUMIITOMAM, CBS3aHHBIM C
CYXOCTbIO, HAIIpUMEDP CYXOCTH IJIa3 U CIU3MCTON pTa. AyTLOMMMYHHBIN MEXaHU3M IEPBUYHOIO
CII B wHacrosmiee BpeMsi NOATBEpXkAEH OOHapyKeHHEM' Wy OOJNBHBIX pPa3sHOOOPa3HBIX
ayTOAHTUTEN — Kak OpraHocnenu@uueckux (K KICTKaM OSIUTENUS MPOTOKOB CIIOHHBIX H
CJIC3HBIX JKeJIe3, MOKEITyIOUHON JKele3bl, IeUueHH, KaHAJbIIeB TOYEeK, OPOHXOB, MapHeTAIbHBIM
KJIETKaM JKeNyJAKa, THUPEOTJo0yJHHY), Tak M/ OpraHoHecrnenupuueckux (PeBMaTOMIHOTO H
AHTUHYKJICAPHOTO (aKTOPOB, AHTHTIEN K KapPEUOIMIIMHY, MHEIONEPOKCHIa3e, HEKOTOPBHIM
BHYTpHSIepHBIM aHnTUreHaMm — Ro/SS-Ay [.a/SS-B) [10].

K ocHOBHBIM HeOmaronpusTHHIM (aKTOpPaM; KOTOpBIE BBI3BIBAIOT PEATH3AIMI0 T€HETHUYECKH
yHacjeI0BaHHOM npeapacnon@iKeBHocT! K CLL, 0THOCAT XpOHUYECKYIO BUPYCHYIO HH(EKIIHIO.
B gactHOCTH, 00Cy>XIaeTcs posib BUpyca DmmTeiiHa—bapp, MUTOMEraaoBupyca, peTpoOBHPYCOB.
OcCHOBBI BHpPYCHOH THIOTE3Bl 3aKJIIOYAIOTCS B CXOJHOM XapakTepe HMMYHOJOTHYECKHX
HapyIIeHUH, /BBIIBIIEMBbIX 1IpU XpoHHuyeckoi BupycHod uHbpekmuu u CII [2]. Hekoropsie
HCCIIeIOBaHMsI CBABBIBaIOT puck pa3BuTHs CLI ¢ SHIOKpUHHBIM JHcOaTaHCOM, BBIPAXKAIOLITIMCS
B CHIKCHHM,, AKTUBHOCTH TUIIOTAJIAMO-TUIO(U3apHO-HAANOYEYHUKOBOM OCH, HapylIICHHH
OanaHca JOJIOBBIX TOPMOHOB (2QHAPOTCHOB/3CTPOI€HOB), AUCOYHKIMU LIUTOBUIHON >KeJe3bl
[11-13].

ITporuno3 ans nauuenToB npu CLL 3aBHCHUT OT TOTro, HACKOJIBKO TSDKEJIO MPOTEKaeT 3abosieBaHue,
U Kak ObICTpo OHO mporpeccupyeT. B OonpmmucTBe cinyyaeB CLI MeHee omaceH, yem JApyrue
ayTOMMMYHHbIe 3a0o0JieBaHMs, U HE BeAeT K cMmepTH. Cepbe3Hble OCIIOKHEHHS B OCHOBHOM
CBS3aHbl C PAa3BUTHUEM AayTOMMMYHHBIX BACKyJHUTOB JIETKHX, MOYEK W HEPBHON CUCTEMBIL.
CyllecTBEHHBIM OCIIOKHEHHEM JaHHOI'O CHHJPOMA BBICTYNAET pa3BUTHUE CYXOCTH KOXKH,
CIIM3UCTBIX 000JI0YEK, KOTOpBIE 0€3 JIeUeHUsI MOTYT MPOTPECCUPOBATh, BBI3bIBAs JUCKOMGOPT U

mpoOJIeMbl CO 3pEHUEM, YTO 3HAYUTENBHO HApYIIAeT >XKU3HEACATEIHHOCTh MAaIMeHTOB. B
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pe3yJIbTaTe 3HAYUTEIBHOTO CHI)KEHUS KAaueCcTBa KU3HU U HAINYHS CHIeM(PUIECKUX TPOSIBICHUM
CO CTOPOHBI KOXH M CIM3UCTHIX oOosiouek manueHTsl ¢ CII mo Gonplieil yacTu BBIHYXIEHBI
oOpariarbcsi 3a MOMOIIbI0 K MPO(WIBHBIM CHEIMAINCTAaM, TaKUM KakK JepMaTOBEHEPOJIOT,
oranemonior m cromarosor. B 3TOM acmekre BaxkHO Oosiee TIIATENBHO O3HAKOMUTBCS C
OCHOBHBIMHM JIepMaTooruueckuMu nposisiieHusmu CIIL

Hepmaronorndeckue npossiaenus npu CLI, kak npaBuiio, cTabUIbHbBI, TOPOH € MOCTEIEHHBIM
YXyAIIEHHEM, M TOJBKO B PEAKHUX CIydasX TNEePHOAUYECKH PErpeccupyroT, 00yCIOBIUBas
pemuccuto. ['naBHoe nposiBiaeHne CIII — BrIpakeHHass CyXOCTb KOXH U CIM3HUCTBIXY KOTOpas
HaOJII01aeTCsl MPUMEPHO y TPETHU OOJIBHBIX M 3HAYMTEIBHO BO3PACTACT Y JKCHIHMH C PAHHUM
MIPEKPALIEHUEM MEHCTPYAIbHOIO IIUKJIA U COMYTCTBYIOIIMM NOPAKEHUEM IIUTOBUIHOWSKEIE3bI
(damme Bcero rumoTupeo3oM Ha (oHE ayTOMMMYHHOTO Tupeomamta) [14].0H3-32 CyxocTu Ha
KOXKE€ BO3HUKAIOT MEJKUE TPELIMHBI, LIENyIIeHUE. XapaKTepHBIMH/ HOPAKEHUSMU SIBIISIOTCS
TaKKe YIJIIOBOM JepMaTUT BEK U KoyblleBUjHas sputeMad \[15]. TloMMMO CyXOCTH KOXH Yy
narieHToB ¢ CIII BBIABIAIOT MOpakKeHHWE HOITEH — WU3MEHECHHUE CTPYKTYpbl M  (POpMBI
(paciiemnieHue, yTOJIEHNE HOITEBBIX IUIACTUH M U3MEHEHHE MX/I[BETA HAa JKEITOBATO-CEPBIN)
[16].

IIpu CII Takke BO3MOXKHBI KOXKHbIE MPOSBIEHUS/ BACKyJIMTOB, HaubOoJiee YacCThIMU
KIMHUYECKUMH  (OPMaMHU  KOTOPBIX  SIBISIOTECS /CeTyaToe JIMBENO, pPAa3IMYHbIC BUJIBI
reMOpparn4ecKux BHICHIIAHUN, JUTUTEIBHO HE3)KUBAIOILIUE S3BBl KOXKHU U CIU3UCTON 00OJIOYKH
nojoctd  pra. [lpumepHO y  [TpeTH | JOONBHBIX  PETUCTPUPYIOTCS  PELUAMBUPYIOLIHE
reMopparuieckue BbICHITaHUF (ThIeprammarioOyInHEMHYecKasi, KpUOrIoOyInHEMHUECKasl U
TPOMOOIIUTONICHUYECKasT _IypHypbl), ypPTUKApHbIC BBICHIIAHUS W PaA3JIMYHbIC BapUAHTHI
SPUTEMATO3HBIX TMOpakeHnil | (KONMbIEBUIHAS, Yy3J0BaTas, MoJuMopdHas 3KcCylaTHBHAS
spuTeMbl, IpureMa yllapse, ¢oromepMaro3, TOKCUKOAEPMHUYECKHE U  HeECHeIH(pHuIecKue
sputemaTto3nble Bbichimanus) [14]. Koxubiii Backynut npu CII moxer mporekatb B BHUAE
pelUIUBUPYIOLLCH  TUIIepraMMaryioOyTMHEMUYECKOH M KpPUOTJIOOYJIMHEMHUYECKONH Mypmyp, a
TaKXke ypriikapHoro Backynura (4amie B 1edtore nepsuunoro CIII) [14, 17].
['unepramMmarioOynHeMUUecKas: mypIypa MposBIsIeTCs TeMOPpParn4ecCKiMHU BBICHITIAHUSAMEU Ha
KO)Ke ToJieHeH, Oexep, MHOTAAa MEpeJHEed CTEHKM J>XKUBOTA. BBICBIMAHUSAM, KaK IPaBHIIO,
IIPENLIECTBYIOT JIETKOE MOKEHME W 3y, a CaMU OHM COIPOBOKIAIOTCS HE3HAYMTEIbHOU
00JIE3HEHHOCTHIO, JIOKAJIBHBIM IOBBIIIEHUEM TEMIIEpaTypbl KOXKH IMOpaXeHHOW obnactu. Ha
MECTE BBICBIIAHUN  pPa3BUBACTCSl TMIEPIUIMEHTALMsl KOXKU  BCIEIACTBHE  OTJIOKEHHUS
remocuzepuna [18].

bonee  Tsxkenble  KOXHBIE  IIPOSBIEHUS  XapaKTEPHBI Ui peLUIUBUpPYIOLIEH

KPHOTJIOOyTUHEMUYECKONH MypIypbl, NMPH KOTOPOW BO3ZHUKAIOT MEIKO- M KPYMHOOYAroBbIe
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reMOpPpPAaru4ecKre BBICHIIAHUS B BUJAE Iy3bIPHKOB C F€MOpPParu4ecKUM COAECPKUMBIM WU IO
TUINy KpanuBHULBL. SI3BEHHO-HEKPOTUYECKUE DIIEMEHTBHI TMOSBISAIOTCA 4Yallle Ha KOXeE
KOHEYHOCTEH ¢ 00pa3oBaHUEM HEKPOTHUECKHUX 5I3B, PEXKE — Ha KOXe JHLa, TynoBuma [19].
VYpTUKapHBI BacKyJIUT, C KOTOPOro HHOrIa MoOXeT neOrotupoBaTh mnepBuyHbiii CII,
IIPOSABIIAETCS HATMUUEM YPTUKAPHBIX 3JIEMEHTOB (BOJIABIPEI), KOTOPBIE COXPAHSIOTCSA OKOJIO 2—3
CYTOK. BBICHIMaHUs COMPOBOXKIAIOTCS damie OONbI0 M AOKEHHeM, Hexenu 3yaom. llocne
pa3pelleHns AIEMEHTOB ChIIIM MOXKET OCTaBAThCs BTOPUYHAS MUIMEHTALUA. Y psiia NalUeHTOB
BO3MOXHO pa3BUTHE AJIONEIUM, B YAaCTHOCTH, B JINTEPAType ONMCAHBI €AVMHUYHBIE CIy4au
pa3BuTHs  (GpOHTANBHOM  (UOpO3UpYIOIIEH  aloNeluu,  ACCOIMMPOBAHHQM, ¢ WCIII,
BCTpEYAIOLIMECs B OCHOBHOM Y JKEHILUH B TOCTMeHomnay3e [2, 20].

Crenenp KOXHBIX NposiBieHul cpeau namueHtoB ¢ CII Taxke pasHas: B'Te BpeMs Kak OJHU
NAIMEeHThl WCOBITHIBAIOT JIMIIb HE3HAYUTEIbHBIM JUCKOM(OPZL, CBA3aHHBIK C HEOOJBINON
CYXOCTbIO KOXKM, JIPYIHM€ CTPAAaroT OT H3HYPHUTEIbHBIX ,EHMITOMOB, KOTOpBIE 3HAUYUTEIBHO
YXYALAT Ka4eCTBO UX KU3HU. B Takux cilydasx paHHss IOCTAHOBKA JMAarHo3a U MpaBUIBHOE,
HE TOJBKO CHMIITOMAaTHYE€CKOe, HO U TATOreHEEWYEeCKH OOQCHOBAHHOE JICYEHHUE MOTYT
IIPEIOTBPATUTE CEPHE3HBIE OCIOXKHEHMS, a TaKKe 3HAUYUTEIBHO YIIYYIIUTh ITOBCEIHEBHYIO

KHU3Hb ITallUCHTA.

Oo6cyxnenne

B o6cyxnennn xorenock Obl yAETUTh BHHEMAaHHE acleKTaM IMATOreHe3a JIePMaTOJIOTHYECKUX
IIPOSIBJIEHUN CYXOTO CHHAPOMA, Z\IIPEACTABICHHBIX B COBPEMEHHOH JHTEpaType, a Takke
paccMOTpeTh HEKOTOPbIE BOIPOCHI, CBsI3aHHBIE ¢ pobiieMamu paHHen auarnoctuku CLIL
CyXoCTb KOXH, SIBJISIFOMIASCS OJHHUM M3 OCHOBHBIX IPOSIBIIEHUN CyXOro CHUHAPOMA, B IEPBYIO
ouepenb OOYCHOBMCHA, CHIDKCHUEM BBIJICNICHUS TI0TAa W3-32 BOBJICYCHHS B BOCMAIMTEIbHBIN
IpoIecc TOTOBBIX), XKejle3, BeJb H3BECTHO, YTO, KPOME TEPMOPETYIAIUOHHONW (DYyHKIUH,
MOTOOTASIEHKHE, NTPAaeT POJb E€CTECTBEHHOIO THApPATHPYIOLIEro Koxy ¢akrtopa [21], Tem He
MeHee, Marogpu3nosIorus mopaxkeHus 3KKpuHHoro anmnapara npu CIL octaercss Manou3y4eHHOM.
[Ipenyiosk@HHbIe TEOPUH BKIIOYAIOT NPUOOPETEHHYIO TUCPYHKLIHUIO MOTOBBIX JXKeEJe3, KOTopas
MOXKET OBbITh BBI3BAaHA HAPYIIEHUSMH CHMIIATMYECKOW WHHEPBALlMH, OMOCPEIOBAHHOM
BOCMAJICHUEM, JECTPYKUMEH WM CHeNU(PUUECKUMH ayTOAaHTHTEJIaMM, HENOCPEICTBEHHO
OCHAONAIONMMH  JIeicTBUE aleTWIXoiduHa [22]. DTOo NOATBEp)KIaeTcs OOHAPYKEHHEM B
ChIBOpOTKE KpoBU O0sibHBIX CII aHTHMTEN, HANpPaBICHHBIX MPOTUB MYCKApUHOBBIX PELENTOPOB
(M3R) rpszyHoB, koTopbie Ha 91,5% umeroT cxonctBo ¢ uenoBedeckuMu [2]. CyXocTb KOXKHU Yy
oompHBIX ¢ CII Takke MoOXeT OBITH CBsi3aHA C WU3MEHEHHEM YPOBHS JKCIIPECCHUH OEIKOB-

akBariopuHoB  AQP3 u AQP5 B xenesuctoM »snurenuu. VIMEHHO 3TH  MOJIEKYJbI
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HENOCPEACTBEHHO YYacCTBYIOT BO BHYTPUKO)KHOM TPAHCIOPTE BOJBI U CEKPELIMH IOTA, KPOME
TOr0, MCCJIEIOBAHUS COOOMIAIOT M 00 WX BAKHOW pOMM B 3aKUBJICHUH paH, Mpoleccax
nponudepanun u auddepeHunpoBkH KieTok Koxku [23, 24]. Ecte mHbopManus o TOM, 4TO
[IATOTE€HE3 CYXOCTH KoxHOro mnokposa mnpu CIHI 3axirouaercss HE TONBKO B HMMMYHHOM
MIOPaXEHUH BBIBOAHBIX ITPOTOKOB IOTOBBIX YKEJIE€3 U 3HAYUTEILHOM CHUXEHUM MOTOOTAEICHMUS,
3TO SIBJIGHUE MOXKET OBITh CBS3aHO TAK)KE C HApYIICHHEM (YHKIMOHMPOBAHUS CaTbHBIX JKEJE3.
IIpenmnonaraercs, 4TO MOPaXKEHUE KIETOK CAIbHBIX KEJIE3 MOXKET MPOUCXOANUTh U3-3a AKTUBALIUU
B HUX  OKHUCIHMTEIBHOTO  CTpecca €  pa3BUTHEM  mocienymoomed  auehyHKmu
SHJIOTIA3MATHYECKOT'O PETHUKYIYyMa, YTO IPUBOAUT K THOENH KIIETOK, OTIOCPEIOBAHHON PeHAOKC-
9yBCTBUTENbHBIME Oenkamu [25, 26]. Kpome Toro, coobmiaercs, urognpu CIL B opranuzme
IIPOUCXOAUT BBI3BAHHOE CUCTEMHBIM BOCIAJICHUEM U3MEHEHHUE DKCIPECCUIT MHTEPIEUKUHOB [L-
6, IL-7, IL-17 u IL-22, tpanckpunuuonabix monekyn NFkB, ETS1,/a Taxxe TunepaktuBanus
cUTrHAIBHBIX KackanoB MeauatopoB TGF-B m SMAD, 4t@, B CBOIO o4epenb, OTpULIATEIBHO
CKa3bIBa€TCs Ha MeTabOJM3Me JIUMHJIOB KOXKH, MPOM3BOIUMBIX)KICTKAMU CalbHBIX XKeEJle3, a
TaKXKe MPUBOJUT K CHIDKEHHIO CKOPOCTH mponudepauun u muddepeHnpoBKH KepaTHHOLUTOB
[23]. B pe3ynbrare Takux COOBITHM, MMOTEPSIB OCHOBHBIE €OCTABIISIONINE CBOCH THIPOTHITATHOM
MAaHTHUH, KOXKa CTAaHOBUTCS HE TOJBKO 00€3BOKCHHOM, HO M TOHKOM, CKIIOHHOH K 3K30T€HHBIM
MOBPEXKJICHUSM H3-32 TOPMOXKEHUs mponudepammy. JIpu 3ToM comyTcTBYIOMAs 3HIOKPUHHAS
HEJ0CTaTOYHOCTh, B YACTHOCTH CHM)KCHME YPOBHSI IIOJIOBBIX TOPMOHOB, FTOPMOHOB TUIIOTAJIaMO-
runopu3apHoil cucremsl B ciaydae BropudHoro CII, moxer sBisTbes (akTopoMm, emie Oosee
YCWIMBAIOIIUM yKa3aHHbIE TaPOJIQEHUCCKre n3MeHeHus [11].

I'oBopst o marorene3e BackKyayroB npu CII, cTOMT OTMETHTB, YTO YacTOTa WX Pa3BUTHSA
MOBBIIIACTCST 10 Mepe,/ yBeUUeHUsl JIUTEIbHOCTH 3alojeBaHus. Pa3BuTue BacKyJHTa
3HAYUTEIbHQ YISHKCHAET TCUCHUE OOJNE3HH U OTPaKaeT BHICOKYIO CTEIEHb aKTMBHOCTH CYyXOTO
cuHIpomMa. B mpomecc’ BOBIEKAIOTCS COCYAbl CPEJHET0 W MENKOro KajaulOpa ¢ pa3BUTHEM
KOXKHORO BaeKyJIMFa W MHOXECTBEHHOTO MOHOHEBpPUTA (CEHCOPHOM M CEHCOMOTOPHOM
HeHponatmn). ITaroreHe3  KOXKHBIX  MNPOSBICHUM  BACKyJIMTOB  3aKJIIO4aeTcs B
NPEUMYIEETBEHHOM MOPAXXEHUU COCYZIOB KOXXH MEJIKOTO U CpEeJHEero KaauOpa MMMYHHBIMH
¢daxTopamu. SI3BeHHO-HEKpOoTHUYEeCKHE (OpPMBI BacKysiuTa HabmomaroTcss y 2—5% OONbHBIX H
yauie CBSI3aHBI co CMEIIAHHOM MOHOKJIOHAJIBHOM KpUOTTIO0yTHHEMUEH [5].
KpuornoOynuHemuueckass Imyprypa, HMMYHOJOTMYECKMM MapKepOM KOTOpPOW  SBISETCS
KpHuorinoOynuHemus, oOHapykuBaeTca y 97% O0NbHBIX, @ €e MOP(OJIOTHUECKUM CyOCTpaToM
SBJISIETCS. JECTPYKTUBHBIN BaCKyIUT. JUIUTEIbHO MPOTEKAOIIMUM CUCTEMHBIN HEKPOTU3UPYIOILMIA
BackynuT npu CII y yacTi G0NBHBIX CIIOCOOEH MOpaXkaTh U KPYMHbIE apTepUaTbHbIE CTBOJIBI C

pa3BUTHEM HIIEMHUYECKUX HEKPO30B U JIaXKE TaHIpPEHbl KOHEYHOCTEH [2, 5].
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[TaToreHeTnueckoil OCHOBOH rumepraMMarioOyJIMHEMUYECKOH IMypryphl, KakK IpaBHIIO,
ABIISICTCS THIIEPraMMarioOyJIMHEMHsI, BBICOKHE THTPBHl PEBMATOMIHOTO, AHTHUHYKJIEAPHOTO
(bakTOpOB, aHTHUTENA K IUTOIUIA3MaTHUYECKOMYy aHTUTeHy SS-A (Ro) u rumoxoMiieMeHTeMHs
[19]. VYprukapHblii BacKyJuUT MpPEACTAaBISET CcOOOW BapHaHT JEHKOLUTOKIACTUYECKOTO
(HEeKpPOTUYECKOT0) BaCKyIHTa O€3 MaIbIUPYyeMOol mypmypsl [2].

ITaTorene3 anoneunu npu CII 1o cux mop ocraercss O KOHILIA HE M3YyYEHHBIM, TEM HE MEHEE
coOOIIIaeTcsi, 4TO 3aperUCTPHPOBAHO HM3MEHEHHWE aKTUBHOCTU IuTOTOKcHuecknx CD8 T-
TUMQOIUTOB, U O3TO MNPHUBOIUT K TMOBPEKICHHIO 0a3aJbHBIX KEPATUHOLMUTOB HWBHEIIHEH
000JIOYKH KOPHS BOJIOCA. YKa3aHHBIE COOBITHS, B CBOIO OY€pE/Ib, IPUBOAT K al@ITO3y KIETOK
BOJIOCSIHOTO COCOYKAa C IMOCTEIYyIomell NenurMeHTanueii u HeoOparuMbiM, pa3pyrieHHeM
BostocsiHOTO porutukyna [20, 27].

Uro kacaercs Bompoca auarHoctuku CII BpayoM-aepMaTOBEHEPONOIroM, TO STOT IPOIECC
MOXKET BbI3BaThb HEKOTOpPbIE 3aTPyJHEHMs] B CBSI3U C TEM, 4TQ JAHHAS IaTOJIOTHS HMEET
Hecneun(puIecKre MPOosIBIICHUS U 4acTO CXOAHA C IPYLUMU 3a00JieBaHUAME KOxH. [loaToMy mipu
HIMYMM y TIAIMEHTa OMMCAHHBIX paHee NepMATONOIMYECKHX MPOSIBICHUM CleayeT oOpaTHTh
BHUMAHHE Ha COMYTCTBYIOIIYIO MAaTOJIOTHIO, KOTOpash, MUMeeTCs, WM K€ ObUI0 yKa3zaHHe
MAIMEHTOM Ha Hee B aHaMHe3e, a KMMEHHO Ha) TaKUMe€ HO30JIOTMM, KaK XpOHMYECKUM
aTpopuyeckuii TacTpUT C CEKPETOPHOW HEHOCTATOYHOCTHIO, Jucharusi, CBs3aHHAsA C
KCEPOCTOMMEN U TMIIOKMHE3UEH MUILIEBOAA, KETYIOUHAS JUCIIETICUSL, XPOHUYECKUIN XOJICLIUCTHT,
XOJIaHTUT, ITAHKPEAaTUT, XOJECTAaTUUECKUE VHApYLIEHUs, — BCE 3TO 4YacTble IPOSBICHUS
MOPaXEHUS KEITyA0YHO-KUIIedHOE0 Tpakra mpu CII [5]. ¥V 20-30% OONBHBIX € CyXuUM
CHHJIPOMOM HaOironaeTcs u cufinpom Pelino, vame ero nerkue ¢opmsl. Cunapom Pelino —
Haunbosnee pacnpocTpaHeHtoe cocyaucroe nopaxenue npu CII, wactota ero oOHapyXeHHS
noJIBepKeHa/0OILITHM, KOTCOaHUIM, OH HEPEIKO BBIABISECTCS B AE0IOTE CYyXOro CHHIpOMA H
npoTeKaeT  J0OPOKAueCTBEHHO y  OosbmMHCTBA  OOnbHBIX.  Todpko B cilydasix
KPHOTJIOOYAMHEMUYCCKOTO  BacKyJauTa Ha (oHE peHuIUBHPYIONIUX Te€MOpPPAruuyecKux
BBICHIIAaHKWY HAONIOAIOTCA TSKEIbIe IPOSIBIICHUS TeHepaIn30BaHHOro cuHapoma PeiiHo [5, 28].
B mocradeske sgmarmoza CIII BaxxHoe 3HaueHne uMeeT OWoIcUS KOXHA. Y OOJBHBIX C
pa3NUYHBIMU BapuUaHTaMM BBICHIIAHMNA OOHApy)KMBAaeTCSl BACKyJUT B OHONTAaTaXx KOXKHU.
JIeKOIUTOKIACTUYECKUH  BAaCKyJIUT MOP(OIOTHYECKH XapakTepu3yercss (UOPHHOMIHBIM
HEKpPO30M  CTEHOK  COCYJIOB,  TIOSIBJICHHEM  IOJUMOPQPHOSAIACPHBIX  JEUKOIUTOB B
NEPUBACKYJIIPHBIX HHOUIBTPATAX, KIMHUYECKU MPOSIBIAETCS MyPIypOi, a MMMYHOJIOTHYECKH —
yacTol accoruanuei ¢ kpuornoOynuHemuen, cHmxenueM C3/C4 ¢pakuuii KOMIIEMEHTa H
HUIMYMEM aHTUANCpHBIX Ro-aHtuTen. OTIUYUTENBHBIMA  MOPQOJIOTHYECKUMH  YepTaMH

TUMQOIUTAPHOTO  BACKYJIHUTAa BBICTYNAIOT MYKOMJHOE HaOyXaHHE CTEHOK COCYJIOB,
8
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TuMQOIUTapHast U TUIa3MOIMTapHAs TIepUBAcKyJIsipHas HHPUIbTpams [5].

3akiro4eHue

3HauuTENbHASL PACHPOCTPAHEHHOCTh XPOHUYECKHUX JAEPMATO30B, HX TSKEIOE, ATUIIMYHOE
TE€YCHHE C TPyIHOU nuddepeHranTbHOi AMarHOCTUKOM, a TaKKe MOpoi HU3Kas 3PPEKTUBHOCTD
JICUEHHs] OCTAIOTCS BAKHBIMH IMPOOJIeMaMM COBpeMEHHOM nepmatoioruu [29]. KommiekcHbIit
MIO/IXOJ] K U3yUEHHIO NTaTON€HETUYECKUX OCHOB JiepMarosiornueckux nposisiaenuit CII no3zsonun
ObI TIIy0)Ke OHATh M CUCTEMATU3UPOBATh PA3IMYHbIC MEXaHU3Mbl Pa3BUTHS JAaHHOH MaTOIOTHH,
YTO BAXHO M1 (POpPMUPOBaHUS y Bpaueil-IepMaTOBEHEPOJIOTOB IMPABHILHON KIMHUYECKOM
TAKTUKH, HOBBIX MATOI€HETHYECKM OOOCHOBAHHBIX TOIXOJOB K BBIOOPY IHARHOCTHYECKUX
MHCTPYMEHTOB, BBIPAOOTKM CTpPATETHMH JIEYCHHUS, BO3MOXKHO, C NPHBICYCHUEM CMEXHBIX
CIELIMAINCTOB (TepareBTa, PeBMAaTOJIOra, OKYJIHCTa, CTOMATOJIOra, SHIOKPHHOJIOFA), a TaKkke
OIpeNIeNIeHNs] HMHIUBUAYATbHOIO TPOTHO3a JUI TMalKeHTa, 4Tol 0yJeT JCrnocoOCTBOBATh
o0JIErYeHHIo TeUeHHs! 3a00JIeBaHUS U BO MHOTOM — YJIYYILEHHIO KA4eCTBA )KH3HH MAllUEHTOB C
JAHHBIM XpPOHUUYECKUM JIEPMATO30M.
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	СШ, как и другие системные заболевания, имеет хроническое течение с преимущественным вовлечением в патологический процесс секретирующих клеток желез, а также клеток их выводных протоков, что сопровождается развитием генерализованной сухости кожи и сли...
	Несмотря на то, что данный синдром — одно из наиболее распространенных системных заболеваний, поражающих до 3% взрослого населения с преобладанием доли женщин среднего возраста среди заболевших, по некоторым оценкам, в дерматологической практике СШ ос...
	В этиологии СШ до сих пор существует неясность. Предположительно это генетически обусловленное заболевание с мультифакториальным характером. Иными словами, для развития болезни надо не только унаследовать определенную совокупность полиморфных аллелей ...
	Наследственную природу СШ подтверждают зарегистрированные семейные случаи данного заболевания у однояйцевых близнецов и обнаружение антигенов HLA (В8, Dw3, DR3, DRw52) в семьях больных с СШ и другими аутоиммунными заболеваниями [2, 7]. Кроме генов гла...
	Таким образом, у людей с наследственной предрасположенностью к СШ происходит активация аутореактивных Т- и В-лимфоцитов, повреждающее действие которых адресовано к эпителиальным клеткам желез. Это, в свою очередь, вызывает хроническое воспаление и раз...
	К основным неблагоприятным факторам, которые вызывают реализацию генетически унаследованной предрасположенности к СШ, относят хроническую вирусную инфекцию. В частности, обсуждается роль вируса Эпштейна–Барр, цитомегаловируса, ретровирусов. Основы вир...
	Прогноз для пациентов при СШ зависит от того, насколько тяжело протекает заболевание, и как быстро оно прогрессирует. В большинстве случаев СШ менее опасен, чем другие аутоиммунные заболевания, и не ведет к смерти. Серьезные осложнения в основном связ...
	Дерматологические проявления при СШ, как правило, стабильны, порой с постепенным ухудшением, и только в редких случаях периодически регрессируют, обусловливая ремиссию. Главное проявление СШ — выраженная сухость кожи и слизистых, которая наблюдается п...
	При СШ также возможны кожные проявления васкулитов, наиболее частыми клиническими формами которых являются сетчатое ливедо, различные виды геморрагических высыпаний, длительно незаживающие язвы кожи и слизистой оболочки полости рта. Примерно у трети б...
	Гипергаммаглобулинемическая пурпура проявляется геморрагическими высыпаниями на коже голеней, бедер, иногда передней стенки живота. Высыпаниям, как правило, предшествуют легкое жжение и зуд, а сами они сопровождаются незначительной болезненностью, лок...
	Более тяжелые кожные проявления характерны для рецидивирующей криоглобулинемической пурпуры, при которой возникают мелко- и крупноочаговые геморрагические высыпания в виде пузырьков с геморрагическим содержимым или по типу крапивницы. Язвенно-некротич...
	Уртикарный васкулит, с которого иногда может дебютировать первичный СШ, проявляется наличием уртикарных элементов (волдырей), которые сохраняются около 2–3 суток. Высыпания сопровождаются чаще болью и жжением, нежели зудом. После разрешения элементов ...
	Степень кожных проявлений среди пациентов с СШ также разная: в то время как одни пациенты испытывают лишь незначительный дискомфорт, связанный с небольшой сухостью кожи, другие страдают от изнурительных симптомов, которые значительно ухудшают качество...
	Обсуждение
	В обсуждении хотелось бы уделить внимание аспектам патогенеза дерматологических проявлений сухого синдрома, представленных в современной литературе, а также рассмотреть некоторые вопросы, связанные с проблемами ранней диагностики СШ.
	Сухость кожи, являющаяся одним из основных проявлений сухого синдрома, в первую очередь обусловлена снижением выделения пота из-за вовлечения в воспалительный процесс потовых желез, ведь известно, что, кроме терморегуляционной функции, потоотделение и...
	Говоря о патогенезе васкулитов при СШ, стоит отметить, что частота их развития повышается по мере увеличения длительности заболевания. Развитие васкулита значительно утяжеляет течение болезни и отражает высокую степень активности сухого синдрома. В пр...
	Патогенетической основой гипергаммаглобулинемической пурпуры, как правило, является гипергаммаглобулинемия, высокие титры ревматоидного, антинуклеарного факторов, антитела к цитоплазматическому антигену SS-A (Ro) и гипокомплементемия [19]. Уртикарный ...
	Патогенез алопеции при СШ до сих пор остается до конца не изученным, тем не менее сообщается, что зарегистрировано изменение активности цитотоксических CD8 Т-лимфоцитов, и это приводит к повреждению базальных кератиноцитов и внешней оболочки корня вол...
	Что касается вопроса диагностики СШ врачом-дерматовенерологом, то этот процесс может вызвать некоторые затруднения в связи с тем, что данная патология имеет неспецифические проявления и часто сходна с другими заболеваниями кожи. Поэтому при наличии у ...
	В постановке диагноза СШ важное значение имеет биопсия кожи. У больных с различными вариантами высыпаний обнаруживается васкулит в биоптатах кожи. Лейкоцитокластический васкулит морфологически характеризуется фибриноидным некрозом стенок сосудов, появ...

	Заключение
	Значительная распространенность хронических дерматозов, их тяжелое, атипичное течение с трудной дифференциальной диагностикой, а также порой низкая эффективность лечения остаются важными проблемами современной дерматологии [29]. Комплексный подход к и...
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