
Синдром Рейно (СР) представляет со-
бой эпизоды преходящей дигитальной 
ишемии вследствие вазоспазма диги-
тальных артерий, прекапиллярных ар-

териол и  кожных артериовенозных шунтов под 
влиянием холодной температуры и эмоциональ-
ного стресса.

Клиническое значение СР обусловлено высо-
кой распространенностью в популяции и частой 
ассоциацией с  другими, нередко угрожающими 
жизни больных, заболеваниями и  состояниями 
(табл. 1).

Популяционные исследования показали, что 
частота СР в  значительной степени различается 
между отдельными странами, при этом среди 
женщин СР встречается чаще, чем среди мужчин 

(табл.  2) [1–13]. В  России эпидемиологических 
исследований не проводилось, но как свидетель-
ствует наш опыт, пропорция женщин и мужчин 
с СР такая же, как и в странах Северной Европы. 
В  Европе наибольшая частота СР отмечается 
в  Великобритании, Швеции и  Франции, а  наи-
меньшая – в Испании и Италии. Эти данные под-
тверждают известную гипотезу о том, что частота 
СР существенно выше в районах с относительно 
холодными климатическими условиями, чем 
в регионах с теплым климатом [14]. У женщин СР 
обычно дебютирует в более раннем возрасте, чем 
у мужчин [9]. В детском возрасте и у лиц старше 
50 лет доли мужчин и женщин практически урав-
новешиваются [15, 16]. В  возрасте старше 60  лет 
СР развивается только в 0,1–1% случаев [17].
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Синдром Рейно широко распространен в попу-
ляции: его частота составляет в среднем 3–5%. 
Он подразделяется на первичный, с  дебютом 
преимущественно в  детском и  подростковом 
возрасте, и  вторичный, развивающийся в  бо-
лее старшей возрастной группе. Вторичный 
синдром Рейно ассоциируется с  системными 
ревматическими заболеваниями, эндокринной 
и  гематологической патологией, отдельными 
инфекциями. Он также может быть обусловлен 

экзогенными факторами. В  этой связи дан-
ное состояние часто встречается в  практике 
ревматологов, педиатров, инфекционистов, 
гематологов и  врачей других специальностей. 
В  лекции подробно излагаются современные 
подходы к  диагностике и  дифференциальной 
диагностике синдрома Рейно.
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Патофизиология СР не вполне ясна, и, по-ви-
димому, СР следует рассматривать как мульти-
факториальное состояние. Считается, что причи-
ной чрезмерно выраженного вазоспазма в ответ 
на провоцирующие стимулы служит дефект цен-
тральных и  локальных механизмов регуляции 
сосудистого тонуса. Помимо этого большую роль 
играют фенотипические изменения сосудистых 
эндотелиальных клеток, а также изменения рео-
логических параметров в сосудах микроциркуля-
ции. При вторичном СР существенным фактором 
являются также структурные изменения сосудов 
[18]. Ключевую роль в генезе СР играет дисбаланс 
между вазодилататорами и вазоконстрикторами 
вследствие нарушений нейрогенного контроля 
сосудистого тонуса и продуцируемых в гемоцир-
куляцию медиаторов [19, 20]. Известно, что при 
охлаждении повышается продукция кислород-
ных радикалов, которые активируют Rho-киназу, 
вызывающую транслокацию на клеточную мем-
брану α2с-адренорецепторов, ответственных за 
вазоконстрикторные реакции [21, 22].

Впервые это состояние описал М. Рейно 
(M.  Raynaud, 1862), охарактеризовав его как ло-
кальную асфиксию конечностей [23]. Позже 
Т.  Льюис (T.  Lewis) ввел подразделение СР на 
первичный и вторичный [24]. Для верификации 
варианта были предложены диагностические 
критерии первичного (идиопатического, или 
болезни Рейно) [25] и  вторичного (ассоцииро-
ванного с  другими заболеваниями) [26] СР, ос-
нованные на клинических особенностях, данных 
лабораторных и  инструментальных исследова-
ний (табл. 3). В большинстве случаев (80–90% от 
общего числа больных) СР является идиопатиче-
ским [9, 27].

В классических описаниях клиническая кар-
тина СР представляется как трехфазное изменение 
окраски кожи пальцев кистей: побледнение (по-
беление)  – посинение (цианотичность)  – покрас-
нение [28, 29]. Первые 2 фазы изменения окраски 
отражают состояние вазоспазма и гипоксии, а по 
окончании атаки вазоспазма вследствие реактив-
ной гиперемии кожа приобретает ярко-красную 
окраску. Однако трехфазность изменений окра-
ски кожи отмечается только у 15% больных, тог-
да как в 85% случаев встречается так называемый 
двух- или однофазный СР [8]. Чаще всего наблю-
дается цианотичность пальцев кистей, обозна-
чаемая как акроцианоз (рис. 1). Зона измененной 
окраски кожи резко отграничена от остальных 
участков. Значительная часть больных предъяв-
ляют жалобы на сенсорные нарушения (онемение, 
покалывание, боль) во время атаки Рейно.

Таблица 1. Заболевания и состояния, с которыми ассоциируется синдром Рейно

Класс заболеваний / состояния Нозологические формы / причинный фактор

Аутоиммунные заболевания Системная склеродермия
Системная красная волчанка
Смешанное заболевание соединительной ткани
Дерматомиозит / полимиозит
Ревматоидный артрит
Синдром Шегрена
Васкулиты
Первичная легочная гипертензия

Инфекционные заболевания Гепатиты В и С (особенно ассоциированные 
с криоглобулинемией смешанного или 3-го типа)

Микоплазменная инфекция (с холодовыми 
агглютининами)

Helicobacter pylori
Парвовирус B19

Неопластические синдромы Лимфома
Лейкоз
Миелома
Макроглобулинемия Вальденстрема
Криоглобулинемия моноклональная или 1-го типа
Аденокарцинома легких
Рак яичника
Ангиоцентрическая лимфома

Метаболические / эндокринные 
болезни

Атеросклероз
Гипергомоцистеинемия
Акромегалия
Микседема
Сахарный диабет
Феохромоцитома
Болезнь Фабри

Гематологические синдромы Пароксизмальная ночная гемоглобинурия
Криофибриногенемия
Полицитемия

Индуцированные экзогенными 
факторами

Вибрационное повреждение
Воздействие винилхлорида
Обморожение
Воздействие свинца
Воздействие мышьяка

Связанные с приемом 
лекарственных 
препаратов, психотропных 
и наркотических средств

Оральные контрацептивы
Алкалоиды спорыньи
Бромокриптин
Бета-блокаторы
Противоопухолевые препараты (цисплатин, 

блеомицин, винбластин)
Циклоспорин
Интерферон альфа
Метисегид
Кокаин

Рис. 1. Цианоз дистальных фаланг пальцев кистей во время атаки Рейно
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СР присущи следующие клинические особен-
ности:
• наиболее часто изменения окраски наблюда-

ются на пальцах кистей;
• изменения начинаются на одном пальце, 

в  дальнейшем распространяются на другие 
пальцы и становятся симметричными на обе-
их кистях;

• наиболее часто вовлекаются II–IV пальцы ки-
стей, большой палец обычно остается неизме-
ненным;

• изменение окраски кожи может отмечаться 
и на других участках – ушные раковины, кон-
чик носа, лицо, над коленями;

• во время атак Рейно возможно появление сет-
чатого ливедо на конечностях, которое прохо-
дит после завершения вазоспазма;

• в редких случаях наблюдается поражение 
языка, что проявляется его онемением и пре-
ходящими нарушениями речи (речь становит-
ся невнятной, смазанной).
Вазоспазм обычно длится 15–20  минут и  за-

вершается быстрым восстановлением кровотока, 
о чем свидетельствует интенсивно розовая окра-
ска кожи (реактивная гиперемия). В то же время 
частота и продолжительность эпизодов вазоспаз-
ма могут варьировать как у разных больных, так 
и у одних и тех же пациентов в разное время года 
(зимой более интенсивные проявления, чем ле-
том).

Диагноз СР устанавливается в первую очередь 
на основании жалоб и  клинических симптомов 
и  считается достоверным при положительном 
ответе на 3 следующих вопроса:

1. Отмечается ли необычная чувствитель-
ность пальцев к холоду?

2. Изменяется ли цвет пальцев под воздей-
ствием холода?

3. Становятся ли они белыми и/или синева-
тыми?

При этом надо учитывать, что чувстви-
тельность пальцев кистей к  холоду встречается 
и  у  абсолютно здоровых людей. Так, почти 12% 
из 7000  человек ответили утвердительно на во-
прос о  повышенной чувствительности пальцев 
или конечностей в целом к холодной температуре 
[30]. Более того, холодная кожа или неочерченная 
крапчатая окраска кожи пальцев, кистей и конеч-
ностей считается нормальным ответом на воз-
действие холода. В  этой связи отметим, что для 
СР высоко чувствительным (94–100%) и  высоко 
специфичным (75–78%) признаком служит побе-
ление пальцев [1].

Всем больным с впервые выявленным СР не-
обходимо проводить дополнительные исследо-
вания для определения его клинической формы. 
В первую очередь следует уточнить:
• имеются ли у  пациента симптомы заболева-

ний соединительной ткани, с  которыми наи-
более часто ассоциируется СР (артриты, ми-
алгии, лихорадка, «сухой» синдром, кожная 
сыпь, кардиопульмональные нарушения);

• принимает ли больной на момент исследова-
ния какие-либо препараты, особенно химио-
терапевтические средства;

• подвергается ли больной вибрации или дру-
гим механическим воздействиям, травмиру-
ющим кисти;

Таблица 2. Распространенность СР в популяции, среди женщин и мужчин, в разных странах

Страна Число обследованных Частота, %

в популяции среди женщин среди мужчин

Англия [1] 12 907 14,2 – –

Англия [2] 413 – 19 11

Голландия [3] 508 – 21,2 10,4

Швеция [4] 2705 – 15,6 –

Эстония [5] 457 – 8,3 7,9

Франция [6] 2000 16,8 20,1 13,5

Венгрия [7] 10 000 5,8 – –

Греция [8] 500 5,2 6,4 0,9

Испания [9] 1477 3,7 4,7 3,2

Италия [10] 2155 2,1 3,4 0,5

Турция [11] 768 5,9 – –

США [12] 1350 – 2,0 1,5

США [13] 1525 – 9,6 5,8
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• связаны ли эпизоды СР с определенными по-
зиционными изменениями.
При дифференциации первичного и  вторич-

ного СР следует также учитывать: чем раньше 
происходит дебют СР, тем больше вероятность, 
что в данном случае представлен его первичный 
вариант. Средний возраст начала первичного 
СР – 14 лет, и только в 27% случаев он развивается 
в возрасте 40 лет и старше [31]. В ¼ случаев пер-
вичного СР признаки этого состояния имеются 
у родственников первой линии [32].

На вторичный характер СР, как правило, ука-
зывают следующие признаки:
• поздний возраст начала;
• мужской пол;
• болезненные эпизоды вазоспазма с признака-

ми тканевой ишемии (изъязвления);
• асимметричный характер атак.

Важно помнить о том, что клинические при-
знаки заболевания, с которым ассоциируется СР, 
могут развиться по истечении нескольких меся-
цев или лет после появления первых эпизодов 
вазоспазма.

Инструментальные и  лабораторные методы 
исследования направлены прежде всего на уточ-
нение клинического варианта СР  – первичный 
или вторичный, а  также на выявление заболе-
вания, с  которым этот синдром может быть ас-
социирован. Наиболее информативным среди 
инструментальных методов является капилля-
роскопия ногтевого ложа. Метод позволяет ви-
зуально оценить локальную капиллярную сеть 
ногтевого ложа и  обнаружить структурные из-
менения капилляров и нарушения капиллярного 
кровотока. При первичном СР структурные из-
менения капилляров отсутствуют, но выявляют-
ся функциональные нарушения в виде выражен-
ного снижения скорости кровотока в капиллярах 
или внутрикапиллярного стаза. Для вторичного 
СР характерны изменения числа, размеров и фор-
мы капиллярных петель, признаки деструкции 
капилляров, редукция капиллярной сети (рис. 2).

Для дифференциации первичного и  вторич-
ного СР используют и другие инструментальные 
исследования:
• лазерную допплеровскую флоуметрию  – ме-

тод количественной оценки кожного крово-
тока; с помощью провокационных тестов вы-
являют повышенный вазоспазм и  снижение 
вазодилатационного потенциала;

• термографию  – метод косвенной оценки 
кожного кровотока по уровню температуры 
кожи; время восстановления исходной тем-
пературы кожи после охлаждения и градиент 

температуры вдоль пальца отражают выра-
женность поражения сосудов [33];

• плетизмографию  – метод, позволяющий из-
мерить давление крови в пальцевой артерии; 
снижение давления на 70% и  больше после 
локального охлаждения указывает на вторич-
ный характер СР (чувствительность  – 97%); 

Таблица 3. Диагностические критерии первичного и вторичного СР

Первичный СР Вторичный СР

Эпизоды вазоспазма под влиянием холода 
или эмоционального стресса

Симметричность атак

Отсутствие некроза, изъязвлений или 
гангрены

Отсутствие анамнестических данных 
и объективных признаков вторичного СР

Нормальные капилляры ногтевого ложа

Нормальные значения скорости оседания 
эритроцитов

Отрицательные результаты исследования 
антинуклеарных антител

Возраст развития болезни более 30 лет

Эпизоды вазоспазма сопровождаются 
болью, асимметричные или 
ассоциируются с ишемическими 
повреждениями кожи

Клинические признаки, характерные для 
заболеваний соединительной ткани

Выявление специфических аутоантител

Признаки поражения микроциркуляторных 
сосудов при капилляроскопии ногтевого 
ложа

СР – синдром Рейно

Таблица 4. Причины акроцианоза

Тип акроцианоза Причина

Односторонний Локальная травма
Локальная инфекция
Опухоль шеи, сдавливающая нервно-сосудистый 

пучок (нейробластома, опухоль ганглия)
Тромбоэмболия артерий ладонной дуги
Рефлекторная симпатическая дистрофия
Обморожение

Двухсторонний акроцианоз Юношеский акроцианоз
Обморожение
Ознобление
Рефлекторная симпатическая дистрофия
Гипоксемия
Метгемоглобинемия
Врожденные пороки сердца
Феохромоцитома
Фульминантная пурпура

Рис. 2. Капилляроскопия ногтевого ложа при СР: А – первичный СР, нормальная 
капилляроскопическая картина; Б – расширенные капилляры и микрогеморрагии 
указывают на вторичный характер СР

А Б
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для системной склеродермии характерно 
снижение давления до 0 при 30 °С (специфич-
ность – 100%);

• цветное допплеровское ультразвуковое ска-
нирование – метод, дающий возможность ви-
зуализировать и измерить диаметр дигиталь-
ной артерии, оценить скорость кровотока, 
дифференцировать первичный и  вторичный 
СР [34].
Для ранней и дифференциальной диагности-

ки первичного и  вторичного СР рекомендуется 
придерживаться алгоритма, представленного на 
рис. 3. В первую очередь следует проводить диф-
ференциальную диагностику СР с акроцианозом, 
который характеризуется стойким изменением 
окраски (цианозом) дистальных отделов конеч-
ностей, усиливающимся под влиянием холода [35, 
36] (табл. 4, [37]). Юношеский акроцианоз может 
быть вызван СР, в  этих случаях необходима ле-
карственная профилактика его осложнений [38, 
39]. Некоторые состояния могут быть ошибочно 
расценены как СР. К ним относятся карпальный 
туннельный синдром, рефлекторная симпати-
ческая дистрофия, синдром верхней аперту-
ры. Все эти синдромы связаны с  механическим 

повреждением нервно-сосудистого пучка верх-
них конечностей. У  пациентов с  первичным СР 
во время атаки Рейно может появляться сетча-
тое ливедо, которое исчезает по завершении ва-
зоспазма. Однако если сетчатое ливедо имеет 
устойчивый характер, следует исключить ассо-
циацию СР с  такими заболеваниями, как васку-
литы, антифосфолипидный синдром и  окклю-
зивные поражения периферических сосудов. 
Пациенты с  заболеваниями периферических со-
судов, сопровождающимися снижением крово-
тока и  ишемией, часто жалуются на замерзание 
конечностей, их онемение и  покалывание. При 
СР в отличие от заболеваний периферических со-
судов указанные симптомы наблюдаются только 
во время вазоспазма и полностью проходят после 
завершения атаки Рейно и  восстановления кро-
вотока. Особое внимание следует обратить на 
прием ряда препаратов, в том числе широко при-
меняемых в клинической практике (см. табл. 1).

Следует отметить, что антинуклеарный 
фактор имеет относительно низкую прогнос-
тическую ценность для заболеваний соедини-
тельной ткани (30%), тогда как обнаружение бо-
лезнь-специфических аутоантител значительно 

Рис. 3. Диагностический алгоритм синдрома Рейно; СР – синдром Рейно, КНЛ – капилляроскопия ногтевого ложа,  
АНФ – антинуклеарный фактор, РФ – ревматоидный фактор, АД – артериальное давление, УЗДГ – ультразвуковая допплерография, 
ССД – системная склеродермия, СКВ – системная красная волчанка, СЗСТ – смешанное заболевание соединительной ткани,  
ДМ – дерматомиозит, ПМ – полимиозит, СШ – синдром Шегрена, НЗСТ – недифференцированное заболевание соединительной ткани

Диагноз СР подтверждается при положительных ответах на все 3 вопроса:
1. Отмечается ли необычная чувствительность пальцев к холоду?
2. Изменяется ли цвет пальцев под воздействием холода?
3. Становятся ли они белыми и/или синеватыми?

Положительные результаты указывают на опухоль, 
криоглобулинемию, криофибриногенемию 

Отрицательные 
результаты указывают 

на первичный СР

Исключить потенциальные причинные факторы: лекарства и токсины,
экзогенные факторы, профвредности, нейропатию, синдром запястного канала

При отрицательных результатах 
опроса, осмотра и КНЛ 

диагностируют первичный СР, 
дальнейшие исследования 

не проводят

При отрицательных результатах 
исследуют функцию щитовидной 

железы, криоглобулины, проводят 
электрофорез белков

У больных с признаками системного 
заболевания исследуют общий 

и биохимический анализы крови, 
общий анализ мочи, АНФ, РФ, 
аутоантитела, уровень С3–С4

Положительные результаты 
указывают на ревматическое 
заболевание: ССД, СКВ, СЗСТ,  

ДМ/ПМ, СШ, НЗСТ

При асимметричном СР и АД, 
отсутствии пульса проводят 

плетизмографию, УЗДГ сосудов, 
ангиографию

Изменения указывают  
на заболевания артерий:  
васкулиты, атеросклероз,

облитерирующий тромбангиит, 
синдром верхней апертуры
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повышает вероятность вторичного характера СР. 
Приблизительно у 15–20% больных СР, у которых 
выявляются специфические аутоантитела и/или 
капилляроскопические изменения, но отсутству-
ют симптомы заболеваний соединительной тка-
ни, в дальнейшем (обычно в течение 2 лет) разви-
вается то или иное заболевание соединительной 
ткани. Наиболее часто вторичный СР ассоции-
руется с  системной склеродермией, системной 
красной волчанкой, другими заболеваниями сое-
динительной ткани, гематологическими наруше-
ниями и приемом некоторых лекарств.

Первичный СР имеет благоприятные течение 
и прогноз. Тем не менее течение СР может сущест-
венно варьировать у  разных больных: при дли-
тельном наблюдении (в среднем 12 лет) 307 жен-
щин с СР у 38% из них изменений не было, у 36% 
отмечалось уменьшение частоты и  выраженно-
сти атак Рейно, у 16%, наоборот, – нарастание вы-
раженности клинических симптомов, а еще у 10% 
проявления СР исчезли [40]. Метаанализ большо-
го числа наблюдений показал, что у 13% больных 
с СР в среднем через 10 лет (0,6–27,9 года) разви-
вались признаки другого заболевания, при этом 
отмечалось существенное преобладание склеро-
дермической группы болезней [41]. При вторич-
ной форме прогноз определяется в  первую оче-
редь заболеванием, с которым СР ассоциируется.

Лечение больных с СР комплексное, включаю-
щее как медикаментозную терапию, так и физи-
ческие методы. Целесообразность хирургическо-
го лечения (шейная симпатэктомия) считается 

спорной, так как оно дает только временное улуч-
шение. При выраженных ишемических наруше-
ниях у больных с вторичным СР более эффектив-
на дигитальная симпатэктомия.

При лечении СР следует придерживаться сле-
дующих принципов:
• характер и  объем терапии зависят от интен-

сивности атак Рейно и осложнений;
• лечение считается успешным при уменьше-

нии выраженности атак и  отсутствии новых 
ишемических повреждений;

• при первичном СР лекарственная терапия по-
казана преимущественно в зимнее время;

• при вторичном СР всем больным следует про-
водить длительную лекарственную терапию;

• при неэффективности монотерапии возмож-
но сочетание препаратов синергичного дейст-
вия из разных групп.
Для лечения СР применяют широкий спектр 

лекарственных средств разных классов, отличаю-
щихся механизмом действия (подробно см. [42]).

В заключение отметим: поскольку СР широко 
распространен среди населения и  у  части боль-
ных может быть ассоциирован с  различными 
заболеваниями, он является предметом интереса 
врачей разных специальностей: терапевтов, рев-
матологов, невропатологов, педиатров, ангиохи-
рургов, гинекологов и др. Стандартизированный 
подход к  диагностике и  дифференциальной ди-
агностике данного состояния позволит обеспе-
чить его раннее выявление, своевременное лече-
ние и профилактику осложнений. 
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Raynaud’s phenomenon (RP) is a common medical 
condition with prevalence in the population 
about 3–5%. RP is subdivided into primary form 
manifesting mainly in children and adolescents, 
and secondary RP affecting elder patients. 
Secondary RP is frequently associated with 
systemic rheumatic disorders, endocrine and 
hematological diseases and certain infections. It 
also may be due to exogenous factors. Thus, RP is an 

actual problem in the practice of rheumatologists, 
pediatric physicians, infectious diseases specialists, 
hematologists and other medical practitioners. 
This clinical lecture discusses in detail current 
approaches to diagnosis and differential diagnosis 
of RP.

Key words: Raynaud’s phenomenon, diagnosis, 
differential diagnosis.
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