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Обзорная статья посвящена синдрому Шарпа, представляющему собой аутоиммунное заболевание соединительной ткани 
при наличии смешанных признаков сразу нескольких патологий (системной склеродермии, системной красной волчанки, ревма-
тоидного артрита, дермато- или полиомиозита). Это обуславливает разнообразие клинической картины, поэтому диагностика 
пациентов с синдромом Шарпа, особенно на ранних стадиях заболевания, представляет непростую для клинической практики 
задачу. Более чем в половине случаев со временем возможна трансформация в ту или иную конкретную нозологическую форму. 
Поражение глаз диагностируется примерно у трети пациентов и обычно является показателем активности заболевания. 
При этом офтальмологические проявления разнятся и варьируют от относительно «безобидных» — сухого кератоконъюнктивита 
(который фиксируется чаще всего при всех входящих в данный синдром заболеваниях) и эписклерита до тяжелейших склеритов 
и увеитов (от иридоциклитов до панувеитов), а также ретиноваскулитов, приводящих к резкому нарушению зрения. Лечение 
синдрома Шарпа сводится к применению нестероидных противовоспалительных препаратов и кортикостероидов, включая 
пульс-терапию, а потом базисных противоревматических препаратов (иммуносупрессоры и т. п.). 
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This review is devoted to Sharp syndrome, which is an autoimmune disease of connective tissue with mixed signs of several pathologies 
at once (systemic scleroderma, systemic lupus erythematosus, rheumatoid arthritis, dermato- or poliomyositis). This causes clinical diversity 
of the clinical picture, so the diagnosis of patients with Sharp syndrome, especially in the early stages of the disease, is a difficult task for clinical 
practice. In approximately more than half of the cases, over time, transformation into one or another specific nosological form is possible. 
Eye damage is diagnosed in about a third of patients and is usually an indicator of disease activity. In this case, ophthalmologic manifestations 
differ and range from relatively “harmless” dry keratoconjunctivitis (which is most often recorded in all diseases included in this syndrome) 
and episcleritis to severe scleritis and uveitis (from iridocyclitis to panuveitis), as well as retinovasculitis, leading to severe visual impairment. 
Treatment of Sharp syndrome is reduced to the use of non-steroidal anti-inflammatory drugs and corticosteroids, including pulse therapy, 
and then basic antirheumatic drugs (immunosuppressants, etc.).
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Синдром Шарпа, впервые описанный в 1972 г., отно-
сится к заболеваниям соединительной ткани аутоиммунного 
характера, он характеризуется наличием смешанных (пере-
крестных) признаков нескольких заболеваний, а именно 
системной склеродермии (проявляющейся прогрессирую-
щим фиброзом кожи, внутренних органов и систем, сосудис-
той патологией по типу облитерирующего эндартериита 
с распространенными вазоспастическими нарушениями) 
и системной красной волчанки (с мультисистемным пораже-
нием и рецидивирующим клиническим течением), ревмато-
идного артрита, дермато- или полиомиозита [1] в сочетании 
с высоким титром U1-RNP-антител [2–4]. Нарушение 
иммунного гомеостаза в данном случае проявляется в виде 
дисбаланса иммунорегуляторных функций Т-лимфоцитов, 
экстремально большим титром аутоантител к рибонуклео-
протеину, циркуляцией иммунных комплексов с развитием 
системного воспаления. 

Частота выявления синдрома Шарпа составляет всего 
2 на 100 тыс. человек [8, 9]. Заболевание встречается чаще 
всего у молодых женщин, в основном старше 30 лет (соот-
ношение их к мужчинам в среднем как 10:1), хотя может быть 
и у детей, а причины его неясны до сих пор [5]. В качестве 
провоцирующих данное заболевание факторов называются 
вирусная инфекция, сильный стресс, травмы, переохлаж-
дения, иммунологические сдвиги в организме и другие. 
Однако на сегодняшний день большое значение придается 
генетическим механизмам, на основании описания случаев 
данного заболевания у близких родственников с одним 
HLA-фенотипом (у более чем 60 % пациентов повышенный 
титр АТ RNP ассоциируется с HLA-DR4-фенотипом). Имму-
нологическая диагностика часто отражает наличие антител, 
свойственных различной аутоиммунной патологии: это анти-
нуклеарные, антимитохондриальные, к цитоплазматическо-
му антигену SS-B и антитела к рибонуклеопротеину [2, 6, 7]. 

Смешанный (недифференцированный) характер по-
ражения соединительной ткани при синдроме Шарпа об-
уславливает разнообразие клинической картины, которая, 
являясь полиморфной, по существу отвечает нескольким 
ревматологическим диагнозам и включает синдром Рейно, 
поражение суставов, легких, желудочно-кишечного тракта, 
кожи, мышц и др. Однако на начальной стадии заболевания 
могут  наблюдаться неспецифические симптомы, такие как 
усталость, миа- и, артралгии и феномен Рейно (бледность, 
похолодание и посинение кожи пальцев рук, ног, застойные 
явления и т. п.), вследствие чего пациенты могут обращаться 
к разным врачам-специалистам из-за еще неясной клиниче-
ской картины [10].

Тем не менее следует сказать, что в первую очередь 
с частотой в 95 % отмечаются суставные повреждения в виде 
артрита (проксимальных межфаланговых, пястно-фалан-
говых и лучезапястных суставов), чаще всего с поражением 
нескольких суставов (полиартралгия). Артрит похож по кли-
нической картине на ревматоидный, но особенностью его яв-
ляется отсутствие прогрессирующего поражения суставного 
хряща и эпифизов. Редко, но все же наблюдаются изменения 

(остеолиз) ногтевых фаланг и отложение в мягких тканях 
конечностей глыбок кальция [8].

Клинические проявления часто включают также син-
дром Рейно (у 85–90 % пациентов), манифистация которого, 
кстати, может произойти за несколько лет до появления дру-
гих симптомов, что очень важно [6]. Более чем в 60 % случаев 
у пациентов фиксируются поражение пищевода (снижение 
моторики, что приводит к дисфагии) и легких (интерстици-
альное заболевание, плеврит), отечность кистей рук в виде 
сосискообразных пальцев, воспалительная миопатия прок-
симальных мышц, нередко ангионевротический отек и даже 
алопеция.

Несколько реже (примерно в 40 % случаев) диагности-
руются лимфаденопатия, лихорадка, кожные высыпания 
или склеродермоподобные либо эритематозные изменения, 
например в виде эритематозных пятен над суставами рук 
или с развитием клиники красной волчанки: высыпаниями 
в области скул, которые имеют вид эритематозной сыпи, 
но без тенденции к рубцеванию. В ряде случаев возникают 
гиперпигментированные пятна. В частности, весьма харак-
терна периорбитальная пигментация — один из характер-
ных исходов дерматомиозита, так называемые «лиловые 
очки» (периорбитальный отек с фиолетовым оттенком) [6]. 
Изменения внутренних органов, например со стороны серд-
ца, заключаются в мио- и перикардите (что может привести 
к сердечной недостаточности). Могут иметь место невро-
логические поражения, увеличение селезенки, печени, по-
ражение кишечника, охриплость голоса, которые, впрочем, 
бывают достаточно редко (не более чем в 10 %). Примерно 
у половины пациентов возникает вторичный синдром Ше-
грена с наличием, в частности, роговично-конъюнктиваль-
ного ксероза [5, 11].

Что касается офтальмопатологии, то она у пациен-
тов с иммуновоспалительными заболеваниями, в первую 
очередь при заболеваниях соединительной ткани, фикси-
руется довольно часто. Поражение глаз при заболеваниях 
соединительной ткани, входящих в данный синдром, 
может быть диагностировано примерно у трети пациен-
тов (от 18 до 47 %) и обычно является показателем актив-
ности заболевания [12–16]. При этом арсенал офтальмо-
логических проявлений весьма разнится и варьирует от от-
носительно «безобидных» — сухого кератоконъюнктивита 
(который фиксируется чаще всего при всех поражениях 
соединительной ткани) и эписклерита до тяжелейших 
склеритов и увеитов (от иридоциклитов до панувеитов), 
а также ретиноваскулитов, приводящих к резкому наруше-
нию зрения [17–22].

Примерно более чем в половине случаев возможна 
трансформация в ту или иную конкретную нозологическую 
форму, чаще в системную склеродермию, реже — в систем-
ную красную волчанку, еще реже — в ревматоидный ар-
трит [10, 23]. При этом наиболее характерным офтальмологи-
ческим проявлением ревматоидного артрита (РА) являются 
поражения склеры в виде эписклерита и диффузного, а в ряде 
случаев некротического склерита, нередко сочетающегося 
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с периферическим язвенным кератитом и воспалением 
сосудистой оболочки в форме негранулематозного увеита 
(чаще всего иридоциклита с обильным серозным экссудатом 
и мелкими роговичными преципитатами, быстрым, бурным 
течением и возможными рецидивами). Значительно реже 
и в наиболее тяжелых случаях наблюдается ретинальный 
васкулит, с которым связана повышенная смертность па-
циентов с РА [24–28]. 

В основе глазных изменений при системной красной 
волчанке (СКВ) лежит поражение сетчатки, причем наи-
более распространен диффузный ретиноваскулит (иногда 
и с папиллитом, когда задействован зрительный нерв), 
нередко сопровождающийся окклюзией сосудов и отеком 
сетчатки (макулы), геморрагиями, развитием пролифе-
ративной ретинопатии и даже экссудативной отслойкой 
сетчатки со значительным (до 55 %) ухудшением остроты 
зрения [16, 29, 30]. Эписклерит и склерит встречаются реже, 
однако они, как и окклюзирующий ретиноваскулит, могут 
быть первыми признаками заболевания или даже предше-
ствовать ему [31–33]. 

Своеобразные изменения переднего отрезка глаз 
отмечаются при системной склеродермии (ССД), при ко-
торой нередко страдает край и кожа век [29]. В частности, 
при локализованной форме ювенильной склеродермии 
(в 66,7 % случаев имела место склеродермия en coup de sabre 
лица) у пациентов с поражением глаз на первом ранговом 
месте (41,7 %) были аномалии придатков (век и ресниц) 
и только на втором месте (29,2 %) — воспаление перед-
него сегмента глаза, чаще всего в виде переднего увеита, 
реже — эписклерита или склерита [34]. При ССД довольно 
часто отмечается поражение в виде хронического конъ-
юнктивита, что нередко сочетается с укорочением сводов 
конъюнктивальной полости, утолщением и уплотнением 
кожи век или вовлечение в патологический процесс глазной 
поверхности — сухого кератоконъюнктивита с эрозиями 
и эпителиопатией [35, 36]. Возможно сочетание ССД и РА 
с синдромом Шегрена с поражением прежде всего слезных 
и слюнных желез, что формирует известную триаду данного 
заболевания. Именно она в виде наличия сухого кератоконъ-
юнктивита в сочетании с ксеростомией и паренхиматоз-
ным паротитом позволяет поставить правильный диагноз. 
Описаны также изменения со стороны органа зрения, про-
являющиеся в виде ретиноваскулита и неврита зрительного 
нерва [17]. Для дерматомиозита особенно характерны отеки 
век и периорбитальных тканей [29]. 

Диагностика и лечение пациентов с синдромом Шарпа 
представляют непростую для клинической практики задачу. 
Диагностика синдрома Шарпа, помимо иммунологической 
с определением специфических антител, о которых гово-
рилось выше, основывается на консультации ревматолога 
(часто также других специалистов — невролога, гастроэнте-
ролога, дерматолога, пульмонолога и т. д.), анализах крови 
(клиника заболевания сопровождается ее изменениями 
в виде анемии, лейко- и лимфопении, тромбоцитопении), 
ультразвуковом обследовании, рентгенографии, компью-
терной томографии и т. п. [10].

Лечение синдрома Шарпа сводится к применению не-
стероидных противовоспалительных препаратов и кортико-
стероидов, включая пульс-терапию (их назначают в период 
ожидания эффекта от базисной терапии, эффект от которой 
наступает медленно и постепенно — в течение нескольких 
месяцев), а также противоревматических препаратов, моди-
фицирующих течение заболевания, так называемых БМАРП 
(болезньмодифицирующие антиревматические препара-
ты — синоним базисных противоревматических препаратов, 

которые снимают не только симптомы и воспаление, 
но и тормозят прогрессирование заболевания). Базисные 
противоревматические препараты делятся на несколько 
групп, в частности среди них выделяют иммуносупрессив-
ные (азатиоприн, биологические препараты анти-ФНО, 
например инфликсимаб — ремикейд, циклоспорин — сан-
диммун неорал, метотрексат, меркаптопурин и пр.), произ-
водные 4-аминохинолина (гидроксихлорохин — плаквенил 
и хлорохин — делагил), 5-аминосалициловой кислоты — 
сульфасалазин) и т. д. В некоторых тяжелых случаях важное 
место в лечении занимают противоопухолевые средства, 
например ритуксимаб (синтетическое, генно-инженерное, 
моноклональное антитело), в других случаях положитель-
ный эффект наблюдается от использования плазмафереза. 
Безусловно, имеет значение прием антацидных препаратов, 
соблюдение диеты и т. п. [6, 37].

Таким образом, синдром Шарпа относится к систем-
ным заболеваниям соединительной ткани, в основе которых 
лежат патологические процессы, обусловленные наруше-
нием работы аутоиммунной системы. Это обстоятельство 
как раз является характерным признаком ревматологических 
поражений различных органов организма и приводит к по-
явлению специфических антител, обуславливая сочетание 
основных клинических симптомов «триумвирата», а именно 
системной склеродермии, СКВ и РА. 

Пациентам с синдромом Шарпа требуется многопро-
фильная помощь для достижения наилучших результатов, 
причем особенно тесное сотрудничество необходимо между 
офтальмологами и ревматологами для ранней диагностики 
и полноценного терапевтического лечения этих пациентов. 
И это оправданно, поскольку клинические наблюдения 
свидетельствуют о разнообразной картине поражения со-
единительной ткани в каждом конкретном случае, что делает 
их нередко сложными для диагностики и лечения. Однако 
при этом прогноз заболевания в целом благоприятный, часто 
с полной клинической ремиссией, кроме случаев, протекаю-
щих с поражением почек и легочной гипертензией, а также 
осложненным тяжелым синдромом Рейно [8]. Тем не менее 
пациенты с синдромом Шарпа требуют постоянного, регу-
лярного мониторинга у офтальмолога и ревматолога для сво-
евременной коррекции терапии в соответствии с ведущими 
клиническими синдромами, свойственными тому или иному 
аутоиммунному ревматическому заболеванию [10].
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