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Системна склеродермія (СС) — рідкісне аутоімунне 
захворювання, що характеризується дисрегуляцією 
імунної системи, мікросудинними ушкодженнями і фі-
брозом шкіри та внутрішніх органів [1]. Інтерстиціаль-
ні захворювання легень (ІЗЛ) часто відмічають при СС 
[2, 3]. Вони істотно погіршують якість життя і прогноз 
захворювання і при прогресуванні стають додатко-
вим тягарем як для пацієнтів, так і для системи охоро-
ни здоров’я в цілому [4, 5]. На даний час ІЗЛ є однією 
з провідних причин смерті, пов’язаних із СС [6].

Виявлення ураження легень при СС потребує ре-
тельного обстеження, що включає оцінку клінічних 
проявів, виконання функціональних легеневих тес-
тів (ФЛТ), в тому числі визначення форсованої жит-
тєвої ємності легень (ФЖЄЛ), дифузійної здатності 
легень (ДЗЛ), а також комп’ютерної томографії ор-
ганів грудної клітини з високою роздільною здатніс-
тю (КТВРЗ). Вкрай рідко, особливо в останні роки, 
проводять біопсію легень з морфологічним дослі-
дженням біоптатів. Як правило, при СС має місце 
ІЗЛ у вигляді неспецифічної інтерстиціальної пнев-
монії за морфологічною класифікацією з відповід-
ним рентгенологічним патерном. Ретикулярні змі-
ни у більшості пацієнтів зумовлені потовщенням ле-
геневого інтерстицію з розвитком фіброзних змін.

Пацієнтам із  СС показано виконання ФЛТ (мі-
німально це визначення ФЖЄЛ і ДЗЛ) і КТВРЗ як 
на  момент встановлення діагнозу, так і при  ди-
намічному спостереженні. Рекомендована крат-
ність проведення для ФЛТ — не рідше 1 разу на рік, 
КТВРЗ — 1 раз на 2 роки за умови, що пацієнт зна-
ходиться в клінічно стабільному стані. У разі появи 
клінічних ознак прогресування СС, наявності фак-

торів несприятливого прогнозу або при проведенні 
активної терапії повторні ФЛТ показано здійснюва-
ти кожні 3–6 міс. Повторення КТВРЗ рекомендуєть-
ся при явному клінічному погіршенні та/або клініч-
но значущому зниженні показників ФЛТ.

Перебіг ІЗЛ при ССД значно варіює за ступенем 
тяжкості і темпами прогресування. Варіанти перебігу, 
що відображають темпи прогресування, мають осно-
вне значення у виборі тактики ведення хворого. Так, 
у певної частини пацієнтів ураження легень може мати 
перебіг без явного прогресування, тому не у всіх ви-
падках необхідно проводити активну терапію.

На підставі даних, отриманих у двох рандомізо-
ваних подвійних сліпих дослідженнях (Дослідження 
склеродермії легень I і II — LS-I і SLS-II) [7, 8], для лі-
кування ІЗЛ при СС часто застосовуються імуносу-
пресанти — мікофенолату мофетил і циклофосфамід. 
Контроль за ефективністю терапії здійснюють за рів-
нем ФЖЄЛ. Про ефективність терапії свідчить стабілі-
зація або підвищення рівня ФЖЄЛ. У разі неефектив-
ності або непереносимості терапії циклофосфамідом 
або мікофенолату мофетилом можливе застосування 
азатіоприну або циклоспорину А. При неефективнос-
ті імуносупресивної терапії і прогресуванні легенево-
го фіброзу показана трансплантація легень.

Нині відмічається новий етап вивчення пато-
генезу СС. Поглиблення уявлень про  механізми 
ушкоджень сприяє вивченню таргетних препара-
тів. Одним із найбільш вивчених на поточний мо-
мент є нінтеданіб — внутрішньоклітинний інгібітор 
тирозинкіназ [9]. У  дослідженні SENSCIS оціню-
валися ефективність та безпека нінтеданібу у па-
цієнтів з  ІЗЛ при  СС [16]. Це дослідження вклю-
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РЕЗОЛЮЦІЯ РАДИ ЕКСПЕРТІВ, 
ПРИСВЯЧЕНОЇ ТЕМІ «ІНТЕРСТИЦІАЛЬНІ 
ЗАХВОРЮВАННЯ ЛЕГЕНЬ ПРИ СИСТЕМНІЙ 
СКЛЕРОДЕРМІЇ» (16 грудня 2020 р.)
16 грудня 2020 р. в онлайн-форматі відбулося засідання групи провідних українських експертів-ревматоло-
гів «Інтерстиціальні захворювання легень при системній склеродермії» під головуванням доктора медичних 
наук, професора, академіка Національної академії медичних наук (НАМН) України Володимира Миколайо-
вича Коваленка. У висновках Ради експертів представлені результати обговорення питань діагностики та те-
рапії інтерстиціальних захворювань легень (ІЗЛ) при системній склеродермії (СС). Причиною даного обго-
ворення стала поява нових даних про застосування препарату нінтеданіб у цієї категорії пацієнтів. Так, у до-
слідженні SENSCIS оцінювали ефективність та безпеку нінтеданібу у 576 пацієнтів з ІЗЛ при СС, які отримали 
принаймні одну дозу нінтеданібу або плацебо. При вихідній оцінці у 51,9% пацієнтів виявлена дифузна шкірна 
форма СС, 48,4% пацієнтів отримували мікофенолату мофетил. При аналізі первинної кінцевої точки швид-
кість зміни функції життєвої ємності легень становила 52,4 мл за рік у групі лікування нінтеданібом і 93,3 мл 
за рік у групі плацебо (відмінність — 41,0 мл за рік; 95% довірчий інтервал 2,9–79,0; p=0,04). Учасники Ради 
експертів вважають за доцільне актуалізувати проблему діагностики і терапії ІЗЛ при СС як на національно-
му, так і регіональному рівні; керуватися мультидисциплінарним підходом до діагностики та лікування ІЗЛ 
при СС з обов’язковим залученням фахівців — ревматолога і рентгенолога (спеціаліста з КТ-діагностики), 
за необхідності диференційної діагностики в складних клінічних ситуаціях — пульмонолога; рекомендува-
ти включення препарату нінтеданіб в національні та регіональні клінічні рекомендації з лікування ІЗЛ при СС.
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чало 576 пацієнтів, які отримали принаймні одну 
дозу нінтеданібу або плацебо. При вихідній оцінці 
у 51,9% пацієнтів виявлена дифузна шкірна форма 
СС, 48,4% пацієнтів отримували мікофенолату мо-
фетил. При аналізі первинної кінцевої точки швид-
кість зміни ФЖЄЛ становила 52,4 мл за рік в групі 
лікування нінтеданібом і 93,3 мл за рік в групі плаце-
бо (відмінність — 41,0 мл за рік; 95% довірчий інтер-
вал 2,9–79, 0; p=0,04). Між групами відсутні значу-
щі відмінності в динаміці оцінки за модифікованою 
шкалою шкірних змін Роднана і загальною оцінкою 
за опитувальником SGRQ. Діарея — найчастіше не-
бажане явище — зареєстрована у 75,7% пацієнтів 
у  групі лікування нінтеданібом і у  31,6% пацієнтів 
у групі плацебо. Ґрунтуючись на результатах цього 
дослідження, Управління з контролю за харчовими 
продуктами і лікарськими засобами США (Food and 
Drug Administration  — FDA) схвалило застосуван-
ня у пацієнтів з ІЗЛ при СС нінтеданібу як єдиного 
препарату з доведеним антифібротичним ефектом.

Володимир Миколайович Коваленко, голо-
ва Експертної ради, доктор медичних наук, про-
фесор, академік НАМН України, президент Асоціа-
ції ревматологів України, у своїй вступній промові 
звернув увагу на необхідність підвищення доступ-
ності терапії для пацієнтів ревматологічного профі-
лю в якості одного з основних стратегічних медико-
соціальних напрямків в Україні та світі. Також окре-
мо зупинився на поширеності та медико-соціальній 
актуальності СС з ІЗЛ.

О.Б. Яременко, доктор медичних наук, про-
фесор, завідувач кафедри внутрішньої медицини 
№  3 Національного медичного університету імені 
О.О. Богомольця, звернув увагу на необхідність ді-
агностики та критерії прогресування ІЗЛ при СС.

Золотим стандартом для діагностики ІЗЛ, в тому 
числі при  СС, вважається КТВРЗ, яка дозволяє 
не тільки виявити сам факт ураження, а й кількісно 
його оцінити. Найпоширенішим проявом ІЗЛ у паці-
єнтів із СС, яке може бути виявлено за допомогою 
КТВРЗ, є так звана неспецифічна інтерстиціальна 
пневмонія. Це якраз той самий посилений ретику-
лярний малюнок і затемнення легеневої тканини 
за типом матового скла.

Р.І. Яцишин, декан медичного факультету Іва-
но-Франківського національного медичного універ-
ситету, професор, доктор медичних наук, віцепре-
зидент Асоціації ревматологів України, зазначив, 
що ми маємо в арсеналі зовсім небагато засобів, 
які дозволяють допомогти цим пацієнтам.

Сама проблема лікування, напевно, ще мен-
ше вивчена, ніж проблема діагностики та веден-
ня таких пацієнтів. У 2016 р. з’явилася перша пуб
лікація рекомендацій Європейської протиревма-
тичної ліги (European Alliance of Associations for 
Rheumatology — EULAR) з лікування таких пацієнтів, 
і в 2017 р. їх було доповнено, що дало змогу вико-
ристовувати ті чи інші засоби з певним рівнем до-
казовості для різних варіантів СС. Хоча, за великим 
рахунком, і немає великого арсеналу в лікуванні та-
ких пацієнтів. Зокрема, є метотрексат, який може 
розглядатися при поєднанні шкірної форми склеро-

дермії з легеневими ураженнями, хоча особливого 
позитивного впливу у великих дослідженнях не ви-
явлено. За результатами двох якісних контрольова-
них досліджень можна призначати циклофосфамід.

Але зараз з’явився шанс для наших пацієнтів, тому 
що ми розуміємо патогенез та патогенетичні схеми, 
що відіграють головну роль при даному захворюванні, 
адже при СС профілюючими є судинний фактор рос-
ту, фактор росту фібробластів, фактор росту іншого 
типу. Треба знайти інший препарат, який би зупиняв 
ці чинники зростання, причому бажано не один з них, 
а відразу декілька. І ось таким триєдиним напрямком 
призупинення розвитку факторів росту є новий пре-
парат, який з’явився недавно, — нінтеданіб.

М.М. Островський, завідувач кафедри фтизі-
атрії і пульмонології з курсом професійних хвороб, 
лікар-пульмонолог, Національний медичний уні-
верситет, Центр легеневих захворювань м. Івано-
Франківськ, заслужений діяч науки і техніки Укра-
їни, д.м.н., професор, зазначив, що Національний 
інститут фтизіатрії і пульмонології ім. Ф.Г. Яновсько-
го під егідою Юрія Івановича Фещенка має великий 
досвід лікування пацієнтів з ІЛФ, підтримує іннова-
ційні підходи в  лікуванні пацієнтів та надає допо-
могу хворим на всіх етапах перебігу захворюван-
ня легень. На даний час ми не можемо впоратися 
без антифібротичної терапії. Дані препарати значно 
уповільнюють річний показник зниження функції ле-
гень — приблизно на 50%. Тобто якщо ми говоримо 
про середню медіану виживаності 2–5 років, то від 
застосування нінтеданібу, який зможе уповільнити 
зниження функції легень в 2 рази, повинні були б 
продовжити до 5, 10 або навіть 12 років. Зниження 
ФЖЄЛ на 5–10% в нашій пульмонологічній практи-
ці реально підвищує ризик смерті пацієнта більш 
ніж у 2 рази. Якщо ми можемо відвоювати 3; 4; 5% 
ФЖЄЛ від застосування препарату ОФЕВ®, ми ав-
томатично знижуємо в 2 рази цей ризик смерті па-
цієнта. Даний препарат не тільки зменшує ФЖЄЛ, 
але й знижує ризики. Пацієнти, які застосовують 
препарат, значно знижують, крім цього, не тільки 
рівень загострення, але і ризик смертності під час 
лікування, що теж є дуже великим досягненням.

Т.О. Меффорд, к.м.н., завідувач ревматоло-
гічного відділення № 2 Олександрівської клінічної 
лікарні, вважає дуже важливим те, що препарат 
не є імуносупресивним, що важливо при лікуванні 
і тривалому застосуванні нашими пацієнтами. До-
слідження, проведені раніше, демонстрували ви-
ражений протизапальний ефект безпосередньо 
в легенях. Дослідження SENSCIS — одне з найбіль-
ших досліджень у  пацієнтів із  СС включало біль-
ше 500 пацієнтів з цією патологією, спостережен-
ня тривало не менше 100 тиж. Групи рандомізовані 
за абсолютно однаковими показниками, які були ві-
дображені і щодо ураження легень, і вікових показ-
ників, і початку захворювання, поділу на дифузний 
і лімітований підтипи. ОФЕВ® модифікує прогресу-
вання захворювання при ІЗЛ-СС, затримуючи змен-
шення ФЖЄЛ приблизно на ~44% протягом 52 тиж.

А к т у а л ь н о
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За словами доповідача, у нас з’являється шанс 
підвищити якість життя пацієнтів і, найголовніше, 
подовжити його тривалість.

О.О. Гарміш, експерт МОЗ України за напряма-
ми «Кардіологія. Ревматологія. Дитяча кардіоревма-
тологія. Функціональна діагностика», старший науко-
вий співробітник відділу некоронарних хвороб серця, 
ревматології і терапії Державної установи «Національ-
ний науковий центр «Інститут кардіології імені акаде-
міка М.Д. Стражеска Національної академії медич-
них наук України», відмітила, що ІЗЛ при СС — дуже 
гетерогенне захворювання. Тому необхідно ретельно 
контролювати індивідуальний перебіг хвороби у кож-
ного пацієнта для того, щоб потім з’єднати всі ці дані і 
зрозуміти, який перебіг захворювання. Лікування слід 
починати до того, як відбудеться зниження ФЖЄЛ, і 
прагнути до запобігання прогресуванню.

Для СС як рідкісного захворювання особливо важ-
ливо об’єднати дані в більшу когорту. Це можливо 
лише за участю в регістрах. І тому за ініціативою Все-
української асоціації ревматологів, ми звернулися і 
заповнили всі необхідні анкети для того, щоб Украї-
на була включена в регістри EUSTAR. Якщо ми брати-

мемо участь у цьому регістрі, то матимемо доступ як 
до всіх міжнародних даних, так і до даних щодо своєї 
країни. Вона запропонувала підтримати цю ініціативу.

Підбиваючи підсумки дискусії, академік В.М. Ко-
валенко підкреслив та зробив такі висновки: СС — 
мультиорганне захворювання зі складним патоге-
незом і вираженою гетерогенністю клінічних ва-
ріантів, тому при  плануванні терапії необхідно 
враховувати такі фактори, як стадія й активність 
захворювання, швидкість прогресування, характер 
провідних клінічних проявів, наявність несприятли-
вих факторів прогнозу. При ранній стадії, гостро-
му перебігу і клінічних ознаках загального запаль-
ного процесу (що включає поліартрит, поліміозит, 
кардит, серозит та ін.) перевагу доцільно віддава-
ти протизапальній терапії. Якщо ж у якості доміную-
чого клінічного прояву виступає ІЗЛ, особливо хро-
нічного перебігу, з превалюванням процесів фібро-
зування, які погано піддаються стандартній терапії 
імуносупресантами, доцільно розглянути призна-
чення нінтеданібу.

У  висновках Ради експертів представлені ре-
зультати обговорення питань діагностики та тера-

Скринінг усіх пацієнтів із системною склеродермією
на предмет ІЗЛ з використанням КТВРЗ

ФЖЄЛ та ДЗСО слід проводити на вихідному рівні та з регулярними інтервалами.
Кожен пацієнт повинен пройти клінічний огляд з приводу ІЗЛ

Зміни є

Зміни є

Діагностика ІЗЛ з використанням КТВРЗ 
Оцінка ступеня тяжкості ІЗЛ з використанням різних методів
КТВРЗ є основним засобом діагностики; ФЖЄЛ, ДЗСО і клінічні
симптоми з додатковими засобами
Для оцінки ступеня тяжкості ІЗЛ використовуються КТВРЗ,
ФЖЄЛ та ДЗСО, киснева десатурація при фізичному навантаженні,
клінічні симптоми та якість життя

Продовження моніторингу на предмет ІЗЛ
ФЛТ не рідше 1 разу на рік

КТВРЗ 1 раз на 2 роки

Інтенсифікація терапії
Зміна дози або заміна медикаментозної терапії: нінтеданіб, мофетилу мікофенолат, циклофосфамід; розглянути ритуксимаб

Оцінка доцільності трасплантації легень. Розглянути аутологічну трансплантацію гемопоетичних стовбурових клітин
для певних пацієнтів

Зміна ФЖЄЛ порівняно з попереднім обстеженням
(якщо зміни відсутні, то повторне обстеження через 3–6 міс)

ФЖЄЛ <70% та/або ДЗСО <60%

<5% та збільшення обсягів
ураження легень за даними

КТВРЗ і збільшення
вираженості симптомів

5–10% та є збільшення
вираженості симптомів
або картини на КТВРЗ

>10%

НІНТЕДАНІБ

Оцінка прогресування ІЗЛ за допомогою різних методів
Використання КТВРЗ (залежно від клінічної потреби), ФЖЄЛ, ДЗСО, кисневої десатурації,
зумовленої фізичним навантаженням, і клінічних симптомів для оцінки прогресування ІЗЛ

Незадовільна відповідь на терапію Прогресування захворювання

Змін немає

Рисунок. Алгоритм призначення антифібротичної терапії при ІЗЛ СС

ДЗCO — дифузна здатність легень до монооксиду вуглецю; ФЖЄЛ — форсована життєва ємність легень; КТВРЗ — комп’ютерна томографія з ви-
сокою роздільною здатністю; ІЗЛ — інтерстиціальне захворювання легень;
ІЗЛ-ССД — інтерстиціальне захворювання легень, асоційоване з системною склеродермією
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пії ІЗЛ при СС. Причиною цього обговорення послу-
жила поява нових даних про застосування препа-
рату нінтеданіб у цієї категорії пацієнтів.

Терапію препаратом нінтеданіб призначають па-
цієнтам з урахуванням вихідної тяжкості ІЗЛ, асоці-
йованої з СС, і при очевидному ризику його прогре-
сування. Активна терапія показана хворим з верифі-
кованим за даними КТВРЗ ІЗЛ при СС з клінічними 
проявами (задишка, кашель) ураження легень і 
ФЖЄЛ ≤70% та/або ДЗЛ ≤60% від належних вели-
чин на момент діагностики [16]. Також терапія може 
бути ініційована при прогресуванні ІЗЛ при СС, кри-
теріями якого є [17]:

•	зниження ФЖЄЛ (в  абсолютних значеннях) 
на 10% і більше від показників попереднього 
дослідження;

•	зниження ФЖЄЛ (в  абсолютних значеннях) 
на 5–10% від показників попереднього дослі-
дження із збільшенням вираженості симпто-
мів (при об’єктивній оцінці);

•	зниження ФЖЄЛ (в  абсолютних значеннях) 
на 5–10% від показників попереднього дослі-
дження зі збільшенням обсягів ураження ле-
гень за даними КТВРЗ;

•	збільшення обсягів ураження легень за дани-
ми КТВРЗ і збільшення вираженості симпто-
мів (при об’єктивній оцінці).

Необхідно враховувати представлені критерії 
тільки за відсутності: 1) даних, що свідчать про на-
явність легеневої інфекції, альтернативних при-
чин респіраторних симптомів; 2) наростання змін 
при  КТВРЗ при  лівошлуночковій серцевій недо-
статності, тромбоемболії легеневої артерії або ін-
ших причинах інтерстиціального ураження легень.

Виходячи з прийнятих критеріїв прогресування 
ІЗЛ, описаних вище, запропоновано алгоритм при-
значення антифібротичних препаратів у  пацієнтів 
з ІЗЛ, асоційованим з СС (див. рисунок). Лікуван-
ня тривале, протягом року і більше, з обов’язковим 
контролем показників ФЛТ. За необхідності можли-
ве поєднання нінтеданібу з імуносупресантами, зо-
крема з мікофенолату мофетилом.

Отже, виходячи з викладеного вище, учасни-
ки Ради експертів вважають за доцільне:

•	актуалізувати проблему діагностики і терапії 
ІЗЛ при СС як на національному, так і на регіо
нальному рівні;

•	керуватися мультидисциплінарним підхо-
дом до  діагностики та лікування ІЗЛ при  СС 
з  обов’язковим залученням фахівців: рев-
матолога і рентгенолога (спеціаліста з  КТ-
діагностики), за  необхідності диференційної 
діагностики в складних клінічних ситуаціях — 
пульмонолога;

•	рекомендувати включення препарату нінтеда-
ніб в національні та регіональні клінічні реко-
мендації з лікування ІЗЛ при СС.
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РЕЗОЛЮЦИЯ СОВЕТА ЭКСПЕРТОВ, 
ПОСВЯЩЕННОГО ТЕМЕ 
«ИНТЕРСТИЦИАЛЬНЫЕ ЗАБОЛЕВАНИЯ 
ЛЕГКИХ ПРИ СИСТЕМНОЙ 
СКЛЕРОДЕРМИИ» (16 ДЕКАБРЯ 2020 Г.)
16 декабря 2020 г. в онлайн-формате состоялось 
заседание группы ведущих украинских экспертов-
ревматологов «Интерстициальные заболевания 
легких при системной склеродермии» под пред-
седательством доктора медицинских наук, про-
фессора, академика Национальной академии ме-
дицинских наук Украины Владимира Николаевича 
Коваленко. В выводах Совета экспертов представ-
лены результаты обсуждения вопросов диагности-
ки и терапии интерстициальных заболеваний лег-
ких (ИЗЛ) при системной склеродермии (СС). При-
чиной данного обсуждения послужило появление 
новых данных о применении препарата нинтеда-
ниб у этой категории пациентов. Так, в исследова-

нии SENSCIS оценивались эффективность и безо-
пасность нинтеданиба у пациентов с ИЗЛ при СС. 
Это исследование включало 576 пациентов, полу-
чивших хотя бы одну дозу нинтеданиба или плаце-
бо. При исходной оценке у 51,9% пациентов выяв-
лена диффузная кожная форма СС, 48,4% пациен-
тов получали микофенолата мофетил. При анализе 
первичной конечной точки скорость изменения 
функции жизненной емкости легких составля-
ла 52,4 мл в год в группе лечения нинтеданибом 
и 93,3 мл в год в группе плацебо (разница — 41,0 мл 
в год; 95% доверительный интервал 2,9–79,0; 
p=0,04). Участники Совета экспертов считают це-
лесообразным актуализировать проблему диагно-
стики и терапии ИЗЛ при СС как на национальном, 
так и на региональном уровне; руководствоваться 
мультидисциплинарным подходом к диагностике 
и лечению ИЗЛ при СС с обязательным привлече-
нием специалистов: ревматолога и рентгенолога 
(специалиста по КТ-диагностике), при необходи-
мости дифференциальной диагностики в сложных 
клинических ситуациях — пульмонолога; рекомен-
довать включение препарата нинтеданиб в нацио-
нальные и региональные клинические рекоменда-
ции по лечению ИЗЛ при СС.

RESOLUTION OF THE COUNCIL OF 
EXPERTS ON THE TOPIC «INTERSTITIAL 
LUNG DISEASE IN SYSTEMIC 
SCLERODERMA» (DECEMBER 16, 2020)
On December 16, 2020, a group of leading Ukraini-
an experts-rheumatologists held an online meeting 
«Systemic sclerosis associated interstitial lung dis-
ease» chaired by Volodymyr Mykolayovych Kova-
lenko, MD, Professor, Academician of the National 
Academy of Medical Sciences (NAMS) of Ukraine. 
The Board of Experts summarized the results of dis-
cussion of diagnosis and treatment of interstitial lung 
diseases associated with systemic scleroderma. The 
reason for this discussion was the emergence of new 
data on the use of nintedanib for this category of pa-
tients. Thus, SENSCIS study evaluated the effica-
cy and safety of nintedanib in patients with SSc-ILD. 
This study included 576 patients who received at least 
one dose of nintedanib or placebo. At baseline, 51.9% 
of patients showed diffuse dermic SS, 48.4% of pa-
tients received mycophenolate mofetil. In the analy-
sis of the primary endpoint, the rate of FIVC change 
was 52.4 ml per year in the nintedanib treatment 
group and 93.3 ml per year in the placebo group (dif-
ference — 41.0 ml per year; 95% confidence inter-
val 2.9–79,0; p = 0.04). Members of the Board of Ex-
perts consider it expedient to: actualize the problem 
of SSc-ILD diagnosis and therapy both at the national 
and regional levels; apply a multidisciplinary approach 
to SSc-ILD diagnosis and treatment with the manda-
tory involvement of specialists: a rheumatologist and 
a radiologist (specialist in CT diagnostics), if differen-
tial diagnosis in complex clinical situations is required, 
also engage a pulmonologist; it is recommend to in-
clude nintedanib in the national and regional clinical 
guidelines for SSc-ILD treatment.
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