
Системные заболевания соединительной ткани
(СЗСТ) составляют гетерогенную группу хронических
воспалительных заболеваний неизвестной этиологии
аутоиммунного генеза, протекающих с во влечением

различных органов и систем. Частота и варианты пора-
жения дыхательной системы существенно различают-
ся при СЗСТ, оказывая значительное влияние на их
клинические особенности и прогноз [1, 2].
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Резюме
Частота и варианты поражения органов дыхания при системных заболеваниях соединительной ткани (СЗСТ) существенно различают-
ся, оказывая значительное влияние на их клинические особенности и прогноз. Легочные поражения встречаются у 20–95 % больных
СЗСТ, при этом состояния могут различаться – от бессимптомных до жизнеугрожающих, вплоть до летального исхода. Нередко ослож-
нения, обусловленные интерстициальным заболеванием легких (ИЗЛ), на фоне СЗСТ становятся ведущими в определении прогноза
у больных. Интерстициальные пневмонии являются самым частым вариантом поражения респираторной системы при СЗСТ. Среди
всех ИЗЛ на долю СЗСТ-ассоциированных приходится от 15 до 25 % случаев. Чаще поражение органов дыхания формируется в период
развер нутой клинической картины СЗСТ. Однако в некоторых случаях СЗСТ могут дебютировать как ИЗЛ, предшествуя системным
проявлениям болезни, что существенно затрудняет раннюю нозологическую диагностику. В таких случаях физикальное обследование
 пульмонологом должно включать поиск возможных экстрапульмональных проявлений СЗСТ. Кроме того, неотъемлемой частью диаг -
ностического алгоритма является специфическое лабораторное обследование – определение уровня аутоантител, которое при сопо-
ставлении с клинической картиной обеспечивает высокую степень вероятности диагноза СЗСТ.
Ключевые слова: интерстициальные заболевания легких, системные заболевания соединительной ткани.
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Abstract
Frequency and clinical manifestations of respiratory disease in systemic connective tissue diseases (CTD) differ significantly including clinical course
and outcomes. Pulmonary abnormalities are seen in 20% to 95% of patients with CTD ranging from subtle to life-threatening disease and could be
fatal. Commonly, CTD-related interstitial lung disease (ILD) is crucial for prognosis. Interstitial pneumonias are the most frequent variant of res-
piratory disease in patients with CTD. CTD-related ILDs comprise 15% to 25% of all ILDs. Usually, respiratory disease develops in symptomatic
CTD, but in some cases, ILD can be the first appearance of CTD which precedes systemic symptoms that could significantly impede early diagno-
sis. Therefore, diagnostic workup in ILD should consider extrapulmonary manifestations of CTD. Moreover, an intrinsic part of diagnostic algo-
rithm should be specific laboratory assessment including measurement of autoantibodies. Combination of specific antibodies and clinical features
provides higher probability of CTD diagnosis.
Key words: interstitial lung diseases, connective tissue diseases.
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В ревматологической практике наиболее часто
встречается суставной синдром, во многом обуслов-
ливающий временную или постоянную нетрудоспо-
собность и снижающий качество жизни. Вместе
с тем системность патологии, являющаяся «визит-
ной карточкой» ревматологических болезней, пред-
полагает нарушения и со стороны других органов,
в частности, легких. Зачастую этому обстоятельству
не придается должного значения, а основное внима-
ние врачей уделяется локальным и наиболее очевид-
ным проявлениям заболевания. Вместе с тем именно
системность поражения определяет прогноз заболе-
вания и дальнейшую судьбу пациента [3].

Среди органов-мишеней при СЗСТ легкие зани-
мают одно из ведущих мест по частоте поражения [4,
5]. По данным многочисленных исследований, при
СЗСТ органы дыхания вовлекаются в патологиче-
ский процесс у 20–95 % больных в зависимости от
нозологической формы [6–8]. Столь значительное
участие органов дыхания в спектре полиорганной
патологии обусловлено присутствием в них слизи-
стых, серозных оболочек, соединительнотканного
каркаса и сосудов, для которых характерно вовлече-
ние в системное воспаление при ревматических за -
болеваниях. Однако респираторная система может
повреждаться и вторично, в результате побочного
(токсического или иммуноопосредованного) дей-
ствия медикаментозных препаратов, используемых
для лечения этих патологий, что существенно услож-
няет дифференциальный диагноз заболеваний лег-
ких, СЗСТ-ассоциированных и легочных лекарст-
венно-индуцированных поражений [2, 9, 10].

Патология органов дыхания при СЗСТ описана
при ревматоидном артрите (РА), системной красной
волчанке (СКВ), системной склеродермии, синдро-
ме Шегрена, идиопатических воспалительных мио-
патиях, таких как полимиозит и дерматомиозит, сме-
шанном и недифференцированном заболеваниях
соединительной ткани, анкилозирующем спондило-

артрите. Легочные поражения при этих заболева-
ниях могут различаться – от бессимптомных до жиз-
неугрожающих состояний и летальных исходов.
Нередко осложнения, обусловленные интерстици-
альным поражением легких (ИПЛ), на фоне СЗСТ
становятся ведущими в определении прогноза [11,
12]. Так, при системной склеродермии вовлечение
легких в патологический процесс в виде легочного
фиброза и / или легочного васкулита является опре-
деляющим предиктором неблагоприятного течения
заболевания, а по клинической значимости превос-
ходит поражение почек [13].

Таким образом, при развивающейся патологии
легких состояние значительно усугубляется, являясь
предиктором повышенной летальности у большин-
ства больных, страдающих СЗСТ.

Клинико-морфологические варианты поражения
легких при системных заболеваниях
соединительной ткани

Варианты вовлечения легких при СЗСТ довольно
многообразны и включают поражение плевры,
интерстициальные пневмонии (ИП), бронхиальные
изменения (бронхоэктазы и бронхиолиты), легоч-
ную артериальную гипертензию (ЛАГ) и альвеоляр-
ный геморрагический синдром за счет поражения
сосудов легких, инфекционные заболевания легких,
гиповентиляционный синдром (при поражении
дыхательной мускулатуры) и некоторые другие
(табл. 1).

ИП являются самым частым вариантом пораже-
ния респираторной системы при СЗСТ [12]. Среди
всех интерстициальных заболеваний легких (ИЗЛ)
на долю СЗСТ-ассоциированных приходится от 15
до 25 % случаев и около 2 % всех смертей от рес -
пираторных заболеваний [8, 16–19]. Приблизи -
тельно ⅔ всех пациентов с СЗСТ-ассоциированными
ИЗЛ составляют лица с РА и системной склеродер-

Таблица 1
Клинико-морфологические варианты поражений респираторной системы 

при системных заболеваниях соединительной ткани [14, 15]
Table 1

Clinical and histopathological patterns of respiratory lesions in systemic connective tissue diseases [14, 15]

Вариант Склеродермия Полимиозит / дерматомиозит Синдром Шегрена РА СКВ

Поражение плевры + − − ++ +++

Бронхоэктазы ++ ++ + ++ +

Бронхиолит + + ++ ++ +

ОИП ++ ++ + ++ +

НСИП ++++ ++++ + + ++

Организующаяся пневмония (облитерирующий 
бронхиолит с организующейся пневмонией) + ++ + + +

Диффузное альвеолярное повреждение + ++ + + ++

Лимфоцитарная ИП – – +++ – –

Альвеолярные геморрагии − − − − +++

Амилоидоз − − + ± −

ЛАГ ++ – + + +

Гиповентиляция − ++ − − ++

Примечание: РА – ревматоидный артрит; СКВ – системная красная волчанка; ОИП – обычная интерстициальная пневмония; НСИП – неспецифическая интерстициальная пневмония;
ИП – интерстициальная пневмония; ЛАГ – легочная артериальная гипертензия.
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мией [11]. Среди распространенных вариантов ИПЛ
представлены такие патогистологические паттерны,
как неспецифическая ИП (НСИП), организующая-
ся пневмония, обычная ИП (ОИП), острая и лимфо-
цитарная ИП [1, 4, 15, 20].

Показано, что определенные паттерны измене-
ний в интерстиции легких преобладают при той или
иной нозологической форме СЗСТ. Выделению при-
знаков, характерных для поражения легких, при
определенных заболеваниях – РА, СКВ, системной
склеродермии, полимиозите / дерматомиозите, син-
дроме Шегрена – способствовало разграничение
рентген-морфологических типов изменений в лег-
ких, называемых ранее фиброзирующим альвеоли-
том (рис. 1).

Кроме ИПЛ, при некоторых заболеваниях имеют
место дополнительные специфичные признаки. Так,
например, для системной склеродермии характерно
расширение пищевода и частый васкулит ветвей
легочной артерии с ЛАГ, для РА – образование рев-
матоидных узелков в легких, а для синдрома
Шегрена – формирование кист [7, 13]. По данным
исследований [2, 4, 13], наиболее часто встречаю-
щимся патогистологическим паттерном при СЗСТ
является НСИП, однако в ряде случаев можно встре-
тить сочетание морфологических вариантов пораже-
ния интерстиция.

Рентген-морфологические паттерны ИП в рам-
ках СЗСТ существенно не отличаются от идиопати-
ческих форм этих же вариантов ИП по данным как
компьютерной томографии высокого разрешения
(КТВР), так и по гистологической характеристи-
ке [2]. Однако по данным проспективных наблюде-
ний показано, что продолжительность жизни при
СЗСТ-ассоциированных ИЗЛ выше по сравнению
с идиопатическими вариантами ИП [4, 21]. Веро -
ятнее всего, это связано с преобладанием при СЗСТ
морфологического паттерна НСИП, который счита-
ется более благоприятным по сравнению с ОИП при
СЗСТ и идиопатическим легочным фиброзом
(ИЛФ) (рис. 2).

В отличие от ИЛФ, вариант ОИП при СЗСТ раз-
вивается преимущественно в более молодом возрас-
те, чаще у женщин до 50 лет (для сравнения: ИЛФ
развивается в основном у мужчин старше 60 лет)

и протекает более благоприятно с 5-летней выживае-
мостью в среднем 60 %, тогда как при ИЛФ этот
показатель составляет около 30 %.

При любом СЗСТ возможно быстропрогресси-
рующее течение легочной патологии с развитием
картины острого респираторного дистресс-синдро-
ма, однако чаще это встречается при дерматомиози-
те / полимиозите [12].

В большинстве случаев поражение органов дыха-
ния формируется в период развернутой клиниче-
ской картины СЗСТ. Однако в некоторых случаях
плевропульмональные изменения могут предшество-
вать системным проявлениям болезни (артралгии,
кожные проявления, синдром Рейно и т. д.), кото-
рые появляются уже на фоне отчетливых изменений
легочной паренхимы спустя месяцы и даже годы.
Другими словами, СЗСТ могут дебютировать как
ИЗЛ, что существенно затрудняет раннюю нозологи-
ческую диагностику. Так, при длительном наблюде-
нии больных с диагнозом идиопатическая НСИП
(n = 27) показано, что у 9 (33 %) из них в течение
последующих 1 года – 11 лет развились типичные
признаки СЗСТ [22].

Кроме отмеченных вариантов ИП, при СЗСТ
могут наблюдаться и другие виды поражения орга-
нов дыхания. В частности, возможны пневмонии
вторичного характера – аспирационные (при поли-
миозите / дерматомиозите, системной склеродер-
мии) или обусловленные медикаментозной имму -
носупрессией. Кроме того, нередко отмечаются
плевриты, поражение бронхиального дерева в виде
бронхита, бронхиолита, бронхоэктазий [23]. Опи -
сана патология дыхательной мускулатуры (чаще
всего при полимиозите / дерматомиозите), усугуб-
ляющая дыхательную недостаточность, обусловлен-
ную первоначально интерстициальными наруше-
ниями [13].
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Рис. 1. Частота и варианты интерстициальных пневмоний при
системных заболеваниях соединительной ткани [20]
Примечание: СЗСТ – системные заболевания соединительной ткани;
НСИП – неспецифическая интерстициальная пневмония; ОП – органи-
зующаяся пневмония; ОИП – обычная интерстициальная пневмония.
Figure 1. Frequency and variants of interstitial pneumonias in systemic connective
tissue diseases [20]

Рис. 2. Выживаемость пациентов с интерстициальными заболева-
ниями легких на фоне системных заболеваний соединительной
ткани [20]
Примечание: СЗСТ – системные заболевания соединительной ткани;
НСИП – неспецифическая интерстициальная пневмония; ОП – органи-
зующаяся пневмония; РА – ревматоидный артрит; ОИП – обычная интер-
стициальная пневмония; ИЛФ – идиопатический легочный фиброз.
Figure 2. Survival of patients with interstitial lung diseases related to systemic con-
nective tissue diseases [20]
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При СЗСТ легочное поражение всегда характе -
ризуется воспалением и фиброзом, соотношение
которых может быть различным, так же, как и раз-
личны анатомические зоны органов дыхания, во -
влекаемые в патологический процесс [6, 23]. Так,
например, гиперплазия лимфоид-ассоциированной
ткани бронхиального дерева является характерным
проявлением синдрома Шегрена, тогда как при
 склеродермии и полимиозите / дерматомиозите по -
ражается преимущественно легочная паренхима.
В свою очередь, плевриты чаще встречаются при РА
и СКВ [13, 23].

Диагностика интерстициальных поражений 
легких при системных заболеваниях
соединительной ткани

Существующие методы обследования не всегда поз-
воляют подтвердить взаимосвязь ИПЛ и СЗСТ.
Вместе с тем своевременный диагноз чрезвычайно
важен, поскольку помогает клиницисту в полной
мере определиться с терапевтической тактикой. Это
связано с тем обстоятельством, что при одном и том
же патогистологическом варианте СЗСТ-ассоцииро-
ванного или идиопатического ИЗЛ могут использо-
ваться разные схемы лечения. При СЗСТ выделяют-
ся следующие варианты ИПЛ [2, 7]:
• ИЗЛ при установленном диагнозе СЗСТ;
• ИЗЛ в дебюте СЗСТ;
• ИП с аутоиммунными признаками (без клиниче-

ски выраженных признаков СЗСТ).
Чаще всего встречается 1-й вариант, когда пато-

логия органов дыхания проявляется в период развер-
нутой клинической картины СЗСТ; при этом встре-
чаются как бессимптомные легочные изменения
в качестве случайной рентгенологической находки,
так и клинически значимые симптомы. Ранняя диаг-
ностика субклинического ИПЛ у больных СЗСТ осу-
ществляется при помощи КТВР. Патогенез ИЗЛ
в данной клинической ситуации рассматривается
в общем контексте СЗСТ.

Спектр клинических проявлений легочных  по -
ражений при СЗСТ достаточно широк – от плев -
рального болевого синдрома и кашля до прогрес -
сирующей одышки, достигающей дыхательной
недостаточности тяжелой степени. Иногда при рев-

матических болезнях острая дыхательная недоста-
точность может быть первой манифестацией во -
влечения легких в патологический процесс [12,
13, 24].

Необходимо отметить, что в случае любых респи-
раторных проявлений у пациента с установленным
диагнозом СЗСТ требуется исключение инфекции
нижних дыхательных путей (часто вызванной оппор-
тунистическими возбудителями, либо аспирацион-
ного характера) и лекарственно-индуцированного
ИЗЛ [2]. Легочные инфекции являются частыми
спутниками при СЗСТ, что обусловлено основным
заболеванием и во многом – иммуносупрессивной
терапией этого заболевания. При терапии СЗСТ
нестероидными противовоспалительными препара-
тами, метотрексатом, лефлуномидом, сульфасалази-
ном и биологическими препаратами (нацеленными
на фактор некроза опухоли-α, интерлейкин-6 и т. д.)
в случае появления респираторных жалоб или об -
наружения КТВР-изменений также требуется
исключение лекарственно-индуцированного ИЗЛ,
поскольку любой из перечисленных препаратов
может явиться причиной лекарственной пневмопа-
тии* [12]. 

Как уже отмечалось, при РА, полимиозите / дер-
матомиозите, синдроме Шегрена, склеродермии,
смешанном и недифференцированном СЗСТ ИПЛ
может быть первым и в течение долгого времени
единственным патологическим признаком заболева-
ния [13, 15], что значительно затрудняет раннюю
дифференциальную диагностику ИЗЛ.

Своевременный диагноз СЗСТ-ассоциированное
ИЗЛ должен основываться в первую очередь на тща-
тельном анализе клинико-анамнестических данных,
включая профессиональные особенности, контакт
с животными и птицами, условия проживания (пле-
сень, кондиционер), хобби, любые токсические
ингаляционные воздействия, сопутствующие заболе-
вания, лекарственный анамнез и т. д. Важно под-
черкнуть, что при подозрении на ИЗЛ физикальное
обследование пульмонологом должно включать
поиск возможных экстрапульмональных проявле-
ний СЗСТ (табл. 2).

Таким образом, тщательный осмотр больного
является важной составляющей диагностического
алгоритма при ИПЛ, поскольку уже на этом этапе

Таблица 2
Признаки и симптомы, ассоциированные с системными заболеваниями соединительной ткани [2, с изм.]

Table 2
Signs and symptoms associated with systemic connective tissue diseases (modified from [2])

Внелегочные вовлечения Клинические проявления

Мышцы, суставы Утренняя скованность > 60 мин, артралгия, артрит, миалгия, мышечная слабость

Кожа Синдром Рейно, изъязвление дистальных фаланг, склеродактилия, высыпания на скулах (эритема в виде бабочки), 
телеангиэктазии, фоточувствительность, «рука механика», узелки Готтрона

Слизистые оболочки, глаза Сухость во рту, изъязвления слизистой ротовой полости, синдром «сухого глаза», увеит

Пищевод Эзофагеальный рефлюкс, гипокинезия, дисфагия

Почки Тубулоинтерстициальные нефропатия, гломерулонефрит

* Camus P., Foucher P. The drug-induced respiratory disease website. 2012. Available at: http://www.pneumotox.com [Accessed: June10, 2018].



позволяет обнаружить признаки системного патоло-
гического процесса.

Необходимо отметить, что СЗСТ-ассоциирован-
ные ИЗЛ, в отличие от идиопатических ИП, чаще
возникают в более молодом возрасте и в основном
у женщин [7]. Внелегочные проявления СЗСТ зави-
сят от нозологического варианта, а их идентифика-
ция важна для дифференциальной диагностики
идиопатического или ассоциированного ИПЛ. Од -
нако в большинстве своем системные проявления
малоспецифичны. Так, например, синдром Рейно
при ИЗЛ указывает на возможное аутоиммунное
заболевание и встречается у 90 % больных скле -
родермией [25] и 80 % лиц со смешанным забо -
леванием соединительной ткани [26], ≤ 50 % па -
циентов с СКВ [27] и ⅓ больных с синдромом
Шегрена [28]. Следует обратить внимание на теле-
ангиэктазии на лице, губах, ладонных поверхностях
кистей и доступных осмотру слизистых оболочках,
а также другие возможные проявления васкулопа -
тии – шрамы («сабельные удары») и язвенные пора-
жения дистальных фаланг пальцев. Кроме того,
у пациентов с подозрением на системную склеро -
дермию нередко можно обнаружить «опухшие»
 пальцы – склеродактилию [13]. Характерные кож-
ные симптомы являются неотъемлемой диагностиче-
ской составляющей дерматомиозита. «Рука механи-
ка» (огрубевшая, потрескавшаяся кожа ладонных
поверхностей обеих рук) является характерным
индикатором антисинтетазного синдрома, рассмат-
риваемого в рамках полимиозита / дерматомиозита,
нередко амиопатического варианта [2]. Папулы
Готтрона и эритема верхнего века с лиловатым
оттенком («дерматомиозитные очки») являются
высокоспецифичными маркерами дерматомиози -
та [13, 29].

Другие неспецифические признаки, такие как
синдром «барабанных палочек» и двусторонняя
базальная крепитация встречается в большинстве
случаев ИЛФ, однако обнаруживается и у 75 % боль-
ных ИПЛ (вариант ОИП) при РА [30].

Как уже упоминалось, большинство системных
проявлений неспецифичны и сами по себе не указы-
вают на наличие конкретного СЗСТ; однако при
ассоциации симптомов и наличии аутоантител
(ААТ) значительно повышается вероятность нозоло-
гической верификации СЗСТ в ситуациях, когда

ИЗЛ является первым или одним из первых проявле-
ний заболевания. В таких случаях неотъемлемой
частью диагностического алгоритма является специ-
фическое лабораторное обследование, которое при
сопоставлении с клинической картиной обеспечива-
ет высокую степень вероятности диагноза СЗСТ [7].
При скрининге и диагностике СЗСТ очень важно
определить ААТ и некоторые биохимические пока-
затели сыворотки. Рекомендуемые лабораторные
исследования на начальном и последующем диагно-
стических этапах ИПЛ представлены в табл. 3.

Определение титра и типа антиядерных антител
(ANA), ревматоидного фактора и антител к цикличе-
скому цитруллинированному пептиду рекоменду-
ется всем пациентам при обнаружении ИПЛ, в т. ч.
при подозрении на ИЛФ [2, 7, 32]. Однако имеются
ограничения этих методов исследования вследствие
недостаточной их специфичности, при этом интер-
претация результатов лабораторных исследований
должна проводиться в сопоставлении с клинической
картиной. Так, ANA могут быть обнаружены при
инфекционных заболеваниях, приеме некоторых
лекарственных препаратов и различных воспали-
тельных заболеваниях. Также следует отметить, что
титр ANA не является предиктором активности забо-
левания, но высокий титр свидетельствует о нали-
чии СЗСТ. Низкий титр ANA (1 : 40) встречается
у 25–30 % здоровых лиц, чаще у женщин и пожилых
людей. Лабораторные пороги для определения поло-
жительного теста составляют от 1 : 160 до 1 : 320; вме-
сте с тем в руководстве по серологической диагно-
стике СЗСТ отмечена диагностическая ценность
ANA в титре 1 : 160, который обнаруживается только
у 5 % здоровых лиц [33]. В то же время тест при титре
1 : 40 имеет высокое отрицательное диагностическое
значение для исключения СЗСТ, кроме антисинте-
тазного синдрома, при котором ANA часто не обна-
руживается [7].

Важно отметить, что в международном соглаше-
нии по ИЛФ при обследовании пациента с ИПЛ экс-
пертами указывается на необходимость исключения,
в первую очередь, РА, даже при отсутствии клиниче-
ских маркеров СЗСТ [32]. Именно при РА чаще
всего встречается ОИП и представляет > 50 % всех
ИЗЛ-ассоциированных вариантов РА [20]. Обна -
ружение антител к циклическому цитруллиниро -
ванному пептиду имеет более высокую специфич-
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Таблица 3
Лабораторные обследования пациентов с интерстициальными заболеваниями легких [6, 32]

Table 3
Laboratory findings in patients with interstitial lung diseases [6, 32]

Характеристика обследования Вид обследования

Общая лабораторная диагностика Полный гематологический анализ; общий анализ мочи; определение уровня креатинина, электролитов,
креатинфосфокиназы, альдолазы, С-реактивного белка

Определение антиядерных (антинуклеарных) АТ, включая их тип и титр; ревматоидного фактора;
АТ к циклическому цитруллинированному пептиду

Специфическая серологическая Определение анти-SSA / SSB АТ (Ro / La); антирибонуклеопротеина, АТ к топоизомеразе (anti-Scl70); 
лабораторная диагностика антицентромерных АТ; АТ к двуспиральной ДНК (ds-DNA); антисинтетазных АТ (Jo-1, PL-7, PL-12, EJ, OJ, KS)

Примечание: АТ – антитела.
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ность по сравнению с ревматоидным фактором
(95–99 % vs 80–86 % соответственно), а высокие
титры являются предиктором ИПЛ при этом заболе-
вании [34, 35].

Таким образом, обнаружение специфических
ААТ при ИПЛ позволяет исключить идиопатиче-
скую ИП и продолжить обследование пациента для
уточнения СЗСТ, определяя необходимость вовлече-
ния ревматолога в мультидисциплинарную дискус-
сию. Своевременность диагноза позволяет избежать
в ряде случаев дальнейших инвазивных методов
исследования, таких как биопсия легких, а также
выбрать рациональную лечебную тактику.

В некоторых случаях при идиопатической ИП
выявляются клинические маркеры аутоиммунного
заболевания, не соответствующие критериям заболе-
вания соединительной ткани. Для характеристики
таких больных экспертами Европейского респира-
торного и Американского торакального обществ
предложен термин «ИП с аутоиммунными проявле-
ниями» [36], диагностические критерии которой
основываются на следующих доменах признаков:
• клинические (экстраторакальные симптомы);
• серологические (специфические ААТ);
• морфологические (типичные проявления при

КТВР и / или гистологическом исследованиях).
По решению экспертов термин «ИП с ауто-

иммунными проявлениями» применим в случаях
ИП, осложненной симптомами, позволяющими за -
подозрить СЗСТ, но не подтверждающими его пол-
ным набором диагностических критериев.

Необходимо отметить, что идентификация при-
знаков клинического и серологического доменов во
многом зависит от информированности и насторо-
женности клинициста в отношении возможной
СЗСТ-ассоциированной ИПЛ [2].

Лечение интерстициальных поражений легких при
системных заболеваниях соединительной ткани

Обычно при СЗСТ-ассоциированных ИЗЛ лечение
проводится в рамках основного заболевания. При
клинико-рентгенологическом прогрессировании ле -
г очного процесса целесообразно назначение или
увеличение дозы системных глюкокортикостерои-
дов, в ряде случаев применяются цитостатические
препараты [4, 12]. Вместе с тем до настоящего време-
ни отсутствует консенсус, определяющий критерии
отбора, режимы и продолжительность иммуносу-
прессивной терапии при СЗСТ-ассоциированных
ИЗЛ. В литературе представлены результаты единич-
ных рандомизированных клинических исследова-
ний (РКИ) по оценке эффективности терапии ИЗЛ,
главным образом у больных системной склеродер-
мией. Показано, что при приеме циклофосфамида
и микофенолата мофетила улучшаются и / или
в равной степени стабилизируются показатели
легочной функции в большинстве случаев систем-
ной склеродермии по сравнению с плацебо [37, 38].
В настоящее время проводится РКИ по оценке
 эквивалентности эффективности циклофосфамида

и ритуксимаба у лиц с СЗСТ-ассоциированным
ИЗЛ [39]. Кроме того, накапливается все больше
клинических наблюдений и случаев эффективности
и безопасности приема антифибротических препа -
ратов (нинтеданиба и пирфенидона) при ИПЛ на
фоне системной склеродермии [40–42]. С целью
подтверждения положительной клинико-функцио-
нальной динамики на фоне терапии нинтеданибом
проводится РКИ с участием пациентов (n = 520)
с ИПЛ и системной склеродермией [43].

Заключение

Таким образом, диагностика поражений легких при
СЗСТ основана на учете клинико-анамнестических
данных, физикальном обследовании, результатах
лучевых методов исследования легких, функцио-
нальных и лабораторных тестов. Для диагностики
СЗСТ-ассоциированных ИЗЛ большое значение
имеют экстрапульмональные проявления, с учетом
которых стало возможно разработать оптимальный
алгоритм обследования и лечения.

Должная клиническая настороженность и свое-
временная эффективная лечебно-диагностическая
тактика в отношении СЗСТ-ассоциированного
ИПЛ со стороны и пульмонолога, и ревматолога поз-
волят значительно оптимизировать диагностику,
терапию и последующую реабилитацию пациентов
с СЗСТ. Наряду с базисной терапией СЗСТ, пораже-
ния легких необходимо рассматривать как важную
мишень терапевтического воздействия.
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Список сокращений

ААТ – аутоантитела
АТ – антитела
ИЗЛ – интерстициальное заболевание легких
ИЛФ – идиопатический легочный фиброз
ИП – интерстициальная пневмония
ИПЛ – интерстициальное поражение легких
КТВР – компьютерная томография высокого разре-

шения
ЛАГ – легочная артериальная гипертензия
НСИП – неспецифическая интерстициальная пнев-

мония
ОИП – обычная интерстициальная пневмония
РА – ревматоидный артрит
РКИ – рандомизированное клиническое исследо -

вание
СЗСТ – системные заболевания соединительной

ткани
СКВ – системная красная волчанка
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