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Резюме
Болезнь Стилла взрослых (БСВ) – редкое полигенное системное аутовоспалительное заболевание неизвестной этиологии в сочетании 
с нейтрофильным лейкоцитозом в отсутствие ревматоидного фактора и антител к циклическому цитруллин-содержащему пептиду 
в сыворотке крови. Поражение легких при БСВ является редким, но серьезным осложнением. В качестве паттернов поражения легких 
при БСВ описаны бронхиолит, бронхит, неспецифическая интерстициальная пневмония и организующаяся интерстициальная пнев-
мония (ОИП). Легочные проявления БСВ остаются недостаточно изученными. Целью работы являлась демонстрация клинического 
наблюдения БСВ, основным проявлением которой явилось развитие криптогенной ОИП с дыхательной недостаточностью. В статье 
подробно представлены этапы диагностического поиска. Особенностью клинического наблюдения явилось отсутствие наиболее рас-
пространенных для БСВ симптомов (боли в горле, артритов / артралгий). Заключение. По результатам клинического наблюдения под-
черкивается важность осведомленности клиницистов о возможных легочных осложнениях при БСВ.
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Abstract
Adult-onset Still’s disease (AOSD) is a rare polygenic systemic autoinflammatory disease of unknown etiology, characterized by neutrophilic 
leukocytosis and the absence of rheumatoid factor and antibodies to cyclic citrulline-containing peptide in the blood serum. Lung damage in AOSD 
is a rare but serious complication. Bronchiolitis, bronchitis, nonspecific interstitial pneumonia, and organizing interstitial pneumonia have been 
described as patterns of lung damage in AOSD. Pulmonary manifestations of AOSD remain poorly understood. The aim of the article was to 
demonstrate a clinical case of AOSD, the main manifestation of which was the development of cryptogenic organizing pneumonia with respiratory 
failure. The article presents in detail the stages of the diagnostic search. An interesting feature of this clinical case was the absence of the most 
common symptoms of AOSD (sore throat, arthritis/arthralgia). Conclusion. This clinical case emphasizes the importance of clinicians’ awareness 
of possible pulmonary complications in AOSD.
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Болезнь Стилла взрослых (БСВ) – редкое системное 
аутовоспалительное заболевание неизвестной этиоло-
гии, которое характеризуется широким спектром кли-
нических проявлений и неспецифичными лаборатор-
ными изменениями. Наиболее часто в клинической 
картине заболевания наблюдаются перемежающаяся 
лихорадка, сыпь, артрит, боль в горле, лимфаденопа-
тия, спленомегалия и серозит.

Проблеме висцерального поражения при БСВ по-
священо мало работ. При этом, наряду с синдромом 
активации макрофагов, грозным жизнеугрожающим 
и наиболее частым осложнением БСВ – одной из при-
чин смертности – является поражение легких.

Исторически исследования изменений легких про-
водились первоначально в педиатрической практике 
на модели ювенильного идиопатического артрита 
с системным началом. В дальнейшем полученные 
сведения использовались для изучения БСВ [1–5]. 
Несмотря на то, что согласно недавно опубликован-
ным данным, при ювенильном идиопатическом арт
рите с системным началом предполагается высокая 
летальность от поражения легких [6, 7], состояние 
органов дыхания при БСВ описано лишь немногими 
исследователями, преимущественно в виде отдельных 
клинических случаев [8, 9].

Самое большое ретроспективное исследование 
с участием пациентов с БСВ (n = 147) проведено P.Rus-
citti et al. [8]. На момент установления диагноза БСВ 
у 18 (12,25 %) пациентов выявлено то или иное пора-
жение легких. Подчеркивается, что респираторные 
признаки и симптомы были в основном слабовыра-
женными и включали преимущественно небольшое 
тахипноэ, умеренную одышку и хронический кашель. 
В свою очередь, по данным компьютерной томогра-
фии (КТ) органов грудной клетки (ОГК) наиболее 
распространенной находкой была периферическая 
консолидация – у 8 (44,4 %) пациентов, реже – пери-
бронховаскулярная консолидация – у 4 (22,2 %), из-
менения по типу «матового стекла» – у 3 (16,7 %), «бу-
лыжной мостовой» – у 3 (16,7 %), преимущественно 
утолщение междольковых перегородок – у 2 (11,1 %). 
Пациенты с вовлечением легких при БСВ характери-
зовались более старшим возрастом, более высокой 
распространенностью миалгий, поражением лимфа-
тических узлов (ЛУ), плевритом и болью в животе, 
кроме того, у них выявлены более высокие значения 
ферритина. В случае летального исхода основной 
причиной смерти был неконтролируемый синдром 
активации макрофагов. У пациентов с БСВ и пора-
жением легких также описана возможность развития 
острого респираторного дистресс-синдрома, частота 
которого может достигать 40 % [9]. В целом следует 

признать, что поражение легких при БСВ является 
малоизученной проблемой, поэтому клинические 
наблюдения должны быть представлены широкому 
кругу ревматологов и пульмонологов.

Целью работы являлась демонстрация клиническо-
го наблюдения БСВ, основным проявлением которой 
явилось развитие организующейся интерстициальной 
пневмонии (ОИП).

Клиническое наблюдение

Пациентка М. 61 года поступила 24.06.24 в неотложном по-
рядке в пульмонологическое отделение с жалобами на мало-
продуктивный интенсивный кашель в течение дня, одышку 
при обычной физической нагрузке, повышение температу-
ры тела до фебрильных цифр.

Заболела остро в середине июня 2024 г., когда без види-
мых причин отметила подъем температуры тела до 39 °С, 
появление сухого кашля, одышки при минимальной физи-
ческой нагрузке. Около 10 дней лечилась самостоятельно: 
принимала парацетамол – без значимого эффекта. В даль-
нейшем обратилась к участковому терапевту. По данным 
рентгенографии (РГ) ОГК были обнаружены двусторонние 
инфильтративные изменения в легких, что и послужило 
поводом для неотложной госпитализации.

При первичном осмотре: состояние удовлетворительное. 
Температура тела – 37,0 °С. Кожа чистая, отеков нет. Дыха-
ние везикулярное. При аускультации выслушивались мелко-
пузырчатые хрипы в нижних отделах грудной клетки с обеих 
сторон. Частота дыхательных движений (ЧДД) – 17 в мину-
ту, периферическая кислородная сатурация (SpO2) – 94 % 
при дыхании комнатным воздухом в покое. По остальным 
органам и системам – без патологических отклонений. Ла-
бораторных данных за новую коронавирусную инфекцию 
не получено.

Результаты лабораторных исследований представлены 
в таблице.

Изменений в общеклиническом анализе мочи за все 
время наблюдения не выявлено.

При госпитализации (24.06.24) выполнена РГ ОГК: воз-
душность легочных полей снижена в S4, 5, 9, 10 обоих легких 
за счет консолидации, легочный рисунок локально усилен. 
Корни структурные, не расширены. Синусы свободные. 
Тень сердца и аорты в пределах нормы. Предварительный 
диагноз: двусторонняя полисегментарная пневмония нетя-
желая. Хроническая нормохромная нормоцитарная анемия 
легкой степени тяжести. Синдром цитолиза.

Назначено лечение: амоксициллин / клавулановая кис-
лота, дополнительно внутрь – урсодезоксихолиевая кислота 
и гептрал, при повышении температуры > 38 °С – параце-
тамол 500 мг внутрь.

Через 2 суток больная отметила появление сыпи по типу 
крапивницы на коже туловища. Высыпания сопровожда-
лись кожным зудом. К терапии добавлен антигистаминный 
препарат, на период действия которого зуд регрессировал, 
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но количество высыпаний постепенно увеличивалось. Ал-
лергических реакций на антибактериальные препараты ра-
нее не отмечалось.

Дальнейший диагностический поиск, прежде всего – 
исключение возможных аллергенов был обусловлен появ-
лением «новых» симптомов и отсутствием эффективности 
терапии.

В течение периода наблюдения 25.06.24–27.06.24 по-
казатель SpО2 составлял 90–92 %. График температурной 
кривой представлен на рис. 1.

26.06.24. По данным КТ высокого разрешения (КТВР) 
ОГК, выполненной по стандартной методике, определяются 
2-сторонние участки консолидации, больше выраженные 
в SS4–5 и нижних долях. В верхних долях определяются не-
сколько участков понижения пневматизации по типу «мато-
вого стекла». Проходимость трахеи и магистральных брон-
хов не нарушена, просвет не сужен. В обеих плевральных 
полостях определяется до 10–13 мм жидкости. В наддиаф-
рагмальной области по левой стенке определяется округлой 
формы образование, интимно прилежащее к стенке пище-

Рис. 1. Температурная кривая на фоне антибактериальной терапии (измерение температуры проводилось с двухчасовыми интервалами 
в течение 1 нед.)
Примечание: снижение температуры фоне приема парацетомола.
Figure 1. Temperature curve during antibacterial therapy (temperature measurements were carried out at two-hour intervals during the week)
Note. The temperature decreased after paracetamol administration.

Таблица
Динамика лабораторных показателей

Table
Laboratory parameters over time

Показатель
Дата (2024)

25.06 27.06 28.06 01.07 05.07 01.08 16.09

Лейкоциты, абс. × 109 11,65 13,89 14,66 13,98 12,45 7,93 7,35

Нейтрофилы, % 75,2 77,4 76,2 74,5 68 43,6 53,2

Гемоглобин, г / л 106,6 107 109 108 108 130,6 137

Тромбоциты, абс. × 109 590 557 601 646 758 249 281

Скорость оседания эритроцитов, мм / ч  
(по Панченкову) 64 55 60 59 58 14 14

Незрелые формы гранулоцитов, % 2 0,9 0,6 0,9 1 0 0,1

Аланинаминотрансфераза, ед. 133,4 191,2 200,1 112,1 83,2 53,8

Аспартатаминотрансфераза, ед. 155,6 142,5 50,7 50,8 36,1

γ-Глутамилтранспептидаза, ед. (норма ≤ 50) 98,8 132,8 88,2 23,4

Щелочная фосфатаза, ед. (норма ≤ 130) 174,9 180,3 118,6

Билирубин, мкмоль / л 8,3 5,4 7,0

Креатинин, мкмоль / л 72,1 77,4 82,9 93,3

С-реактивный белок, мг / мл 198 214 192 181 53,4 3,05 4,2

Ферритин, мкг / л 1 090
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вода, размерами 18 × 14 × 17 мм (+16 HU), ниже у кардии 
желудка – ЛУ 13,8 мм (рис. 2).

27.06.24 (3-й день стационарного лечения). Результаты 
дополнительных исследований:
•	 содержание железа в сыворотке крови – 2,54 мкмоль / л;
•	 общая железосвязывающая способность – 38,1 мкмоль / л 

(расценено как анемия на фоне воспалительного заболе-
вания);

•	 уровень К+, Na++, Сl– – в пределах референтных значений;
•	 прокальцитонин крови – 0,16 нг / мл.

28.06.24 (4-й день стационарного лечения). Сыпь при-
обрела иной характер: наблюдалась розовая папулезная 
мелкоточечная сыпь без склонности к слиянию, немного 
возвышающаяся над поверхностью кожи, а также единич-
ные розеолезные высыпания (см. рис. 2).

При дополнительном обследовании исключены вирусные 
гепатиты, инфекция вирусом иммунодефицита человека, 
туберкулез. Отмечено, что эффект от антибактериальной те-
рапии отсутствует, клиническая картина заболевания, данные 
КТВР ОГК и лабораторных показателей не соответствуют 
диагнозу пневмония, антибактериальная терапия отменена.

01.07.24 (7-й день стационарного лечения). Сохраняется 
фебрильная лихорадка (см. рис. 1), одышка при обычной 
нагрузке, снижение SpO2 до 85–89 %, высокая лабораторная 
активность, повышение печеночных показателей, цитоли-
за и холестаза, отмечено прогрессирование тромбоцитоза 
(см. таблицу), признаки коагулопатии: гиперфибриноге-
немия (7,1 г / л), клинически значимое повышение уровня 
D-димеров (2,08 мкг / мл). Проведена КТ органов брюшной 
полости и забрюшинного пространства с усилением.

Заключение: гепатомегалия. Киста правой доли пече-
ни. Аденопатия брыжеечных и параортальных ЛУ до 10 мм 
в диаметре. Параэзофагеальный увеличенный ЛУ (в нижней 
трети, 13 × 11 мм), чуть ниже, возле малой кривизны желуд-

ка, аналогичный узел – 10 × 17 мм, структура узлов однород-
ная. Неосложненная грыжа передней стенки живота. При 
повторной КТВР ОГК с контрастированием существенной 
динамики поражения легких не показано. Тромбоэмболии 
легочных артерий не выявлено.

02.07.24. По  результатам эхокардиографии полости 
сердца не расширены. Патологической регургитации нет. 
Общая и регионарная сократительная способность миокарда 
обоих желудочков не нарушена.

Дополнительные лабораторные данные: белковые фрак-
ции: альбумины – 32,2 %, α1-глобулины – 8,65 %, α2-гло
булины – 16,68 %, β-глобулины – 17,12 %, γ-глобулины – 
25,32 %. Консультация гематолога. Заключение: острое 
воспалительное (в т. ч. возможно аутовоспалительное) за-
болевание. Косвенных признаков лимфопролиферативного 
заболевания нет.

Проведен врачебный консилиум в составе пульмонолога, 
кардиолога, ревматолога, гастроэнтеролога, рентгеноло-
га. Рассмотрены диагностические критерии (M.Yamaguchi) 
БСВ  [10]. На  основании наличия сыпи и  лейкоцитоза 
> 10 000 в 1 мкл (главные критерии), а также лимфаде-
нопатии, увеличения уровня аланинаминотрансферазы, 
аспартатаминотрансферазы (дополнительные критерии) 
при исключении инфекционного и паранеопластического 
процессов сделано предположение о наличии БСВ. После-
дующее определение содержания антинуклеарного фактора 
и ревматоидного фактора (в пределах нормы) позволило 
получить необходимое число критериев для установления 
определенного диагноза БСВ.

Начато лечение системными глюкокортикостероидами 
(сГКС) – преднизолон 1 мг / кг массы тела (60 мг в сутки), 
омепразол с целью гастропротекции.

03.07.24. Максимальная температура тела за 1 сутки 
не превышала 37,2 °С. SpO2 – 89–90 % при дыхании ком-

Рис. 2. Розовые маку-
лопапулезные высы-
пания: А – предпле-
чье; В – голени
Figurе 2. Pink maculo-
papular rash: A – fore-
arm; B – shins

А B
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натным воздухом. Кожная сыпь имела разнонаправлен-
ный характер: на коже живота регрессировала, на коже 
спины сохранялась в прежнем объеме, бледная. На коже 
нижних конечностей элементы сыпи в прежнем объеме, 
стали более яркими, без новых элементов. Кожный зуд 
не беспокоил.

05.07.24. ЧДД – 16 в минуту, SpO2 – 95 %, температура 
тела нормализовалась, установлена положительная динами-
ка лабораторных показателей – снижение уровня С-реак-

тивного белка, трансаминаз, регресс кожной сыпи, при этом 
предварительно установленный диагноз БСВ подтвердился.

Поскольку тяжесть состояния была преимущественно 
обусловлена дыхательной недостаточностью (ДН), свя-
занной с поражением легких по типу ОИП, а также для 
минимизации риска септических осложнений, пациентка 
была выписана с рекомендациями дальнейшего приема 
преднизолона в дозе 0,5 мг / кг массы тела (30 мг в сутки) 
в течение 6–8 нед., поддержки препаратами кальция 1 200 мг 

Рис. 3. Компьютерная томография органов грудной клетки: A – аксиальный срез; В – коронарный срез
Figure 3. Computed tomography of the chest organs: A – axial section; B – coronal section

А

B
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в сутки, витамина D 2 000 МЕ под наблюдение ревматолога 
по месту жительства. В середине июля 2024 г. ревматологом 
инициирована терапия микофеноловой кислотой 1 440 мг 
в сутки. На амбулаторном этапе пациентка очно осмотрена 
врачом-гематологом – данных за лимфопролиферативное 
заболевание нет.

28.07.24. По данным КТВР ОГК – положительная ди-
намика по сравнению с данными от 27.06.24. Уменьшение 
размеров и интенсивности участков консолидации легочной 
ткани, регресс аденопатии внутригрудных ЛУ, отсутствие 
жидкости в плевральных полостях.

При динамической оценке состояния пациентки в авгу-
сте и сентябре 2024 г. отмечен полный регресс респиратор-
ных симптомов, продолжающаяся положительная лабора-
торная динамика с полной нормализацией лабораторных 
маркеров активности болезни. В конце августа 2024 г. начато 
снижение суточной дозы преднизолона с последующей от-
меной.

26.12.24. Жалоб нет, состояние удовлетворительное, 
SpO2 – 98 %; дистанция, пройденная при выполнении 6-ми-
нутного шагового теста – 425 м; SpO2 – 97%. Показатели 
спирометрии от 26.12.24:
•	 форсированная жизненная емкость легких (ФЖЕЛ) – 

2,70 л (133 %долж.);
•	 объем форсированного выдоха за 1-ю секунду (ОФВ1) – 

2,27 (110 %долж.);
•	 ОФВ1 / ФЖЕЛ – 0,77;
•	 максимальная объемная скорость выдоха 25–75 % 

от ФЖЕЛ – 61 %долж.
По данным КТВР ОГК от 11.01.25 – без существенных 

патологических изменений в легких.
Результаты КТВР ОГК в динамике от 27.06.24, 28.07.24 

и 11.01.25 представлены на рис. 3. 

Обсуждение

Число публикаций, описывающих БСВ с пораже-
нием легких, ограниченно [6–9]. По данным разных 
источников, частота встречаемости поражения легких 
при БСВ колеблется от 5 до 30 %. M.Gerfaud-Valentin 
et al. [9] выделены 2 паттерна поражения легких при 
БСВ: с преимущественным поражением дыхательных 
путей (бронхиолит и бронхит) и с интерстициальным 
заболеванием легких (неспецифическая интерстици-
альная пневмония или неклассифицируемая интер-
стициальная пневмония).

Приведенное клиническое наблюдение БСВ, 
осложненной ОИП и ДН, – это 2-е описание по-
добного осложнения по данным литературы [6]. При 
выявленных по результатам РГ ОГК полисегментар-
ных инфильтративных изменениях инициирована 
начальная антибактериальная терапия. Лейкоцитоз, 
высокий уровень печеночных трансаминаз, повы-
шенный показатель ферритина, сыпь на конечностях 
и спине и лимфаденопатии в условиях исключения 
инфекционного и паранеопластического процессов 
позволили предположить БСВ. Концентрация про-
кальцитонина, антинуклеарного и ревматоидного 
факторов были в пределах нормы. Паттерн ОИП вы-
явлен позднее по результатам КТВР ОГК. Диагноз 
БСВ, осложненная ОИП, установлен по совокупности 
симптомов. При лечении преднизолоном (60 мг в день 
с последующим переводом на 30 мг в день per os) уже 

к 3-му дню терапии отмечено отчетливое улучшение 
течения заболевания.

Таким образом, при лечении сГКС в сочетании 
с микофеноловой кислотой показан выраженный по-
ложительный результат течения БСВ.

Заключение

Особенностью данного клинического наблюдения 
является редкое поражение легких при БСВ в дебюте 
заболевания с клинико-лабораторными симптомами 
внебольничной пневмонии. С одной стороны, забо-
левание сопровождалось выраженными воспалитель-
ными изменениями лабораторных показателей, с дру-
гой – синдромом цитолиза, появлением папулезной 
мелкоточечной сыпи без склонности к слиянию, лим-
фаденопатией и выраженной 2-сторонней консолида-
цией с участками снижения пневматизации по типу 
«матового стекла» по данным КТВР ОГК, что проти-
воречило первоначальному диагнозу внебольничная 
пневмония. В процессе обследования исключены 
инфекционный и паранеопластический синдром, 
а также аутоиммунные заболевания соединительной 
ткани. При многопрофильном обсуждении данно-
го клинического наблюдения решено остановиться 
на диагнозе БСВ. В результате терапии сГКС наблю-
далось быстрое улучшение клинико-лабораторной, 
рентгенологической динамики и купирование ДН. 
Дальнейшая терапия сГКС с последующей отменой 
и продолжение лечения микофеноловой кислотой 
привело к медикаментозной ремиссии заболевания.
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