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Резюме
Поражения кожи и ее придатков на фоне заболеваний органов дыхания являются достаточно частым явлением, наблюдаемым в рутин-
ной клинической практике. Патологические изменения кожи и ее придатков могут манифестировать в качестве проявления мультиси-
стемного генетического заболевания как проявление хронических заболеваний легких или в качестве приобретенных синдромов с соче-
танным поражением кожи, ее придатков и  органов дыхания. Патологические изменения кожи и  ее придатков на  фоне поражения 
органов дыхания могут быть обусловлены наличием тяжелой системной патологии (синдром Базекса, гранулематоз с полиангиитом, 
синдром Лефгрена), но в то же время могут быть единственным клиническим признаком заболевания (синдром желтых ногтей). Целью 
работы является описание клинической картины приобретенных кожно-легочных синдромов (ПКЛС), включая синдром Базекса, гра-
нулематоз с полиангиитом, синдром Лефгрена и  синдром желтых ногтей, эозинофильный гранулематоз с полиангиитом и  синдром 
Шегрена, с акцентом на известные клинические проявления со стороны кожи, ее придатков и органов дыхания. Заключение. Выявление 
отдельных симптомов и синдромального компонента конкретного заболевания является очень сложной задачей, при решении которой 
требуются глубокие академические и клинические знания со стороны врача. Разнообразие клинических поражений кожи, ее придатков 
и органов дыхания в рамках ПКЛС может представлять трудности в рамках рутинного приема. В рамках данной статьи предпринята 
попытка описать основные приобретенные ПКЛС, встречающиеся в рутинной практике как пульмонолога, так и дерматолога, с акцен-
том на клинические проявления данных синдромов со стороны кожи, ее придатков и органов дыхания.
Ключевые слова: синдром Базекса, гранулематоз с полиангиитом, синдром Лефгрена, синдром желтых ногтей, кожно-легочные синдромы.
Конфликт интересов. Авторы подтвердили отсутствие конфликта интересов, о котором необходимо сообщить.
Финансирование. Рукопись подготовлена на личные средства авторского коллектива.
® Гостева Т.А., Саранюк Р.В., 2025

Для цитирования: Гостева Т.А., Саранюк Р.В. Приобретенные кожно-легочные синдромы. Пульмонология. 2025; 35 (5): 706–713. DOI: 
10.18093/0869-0189-2025-35-5-706-713

Acquired skin-pulmonary syndromes
Tatiana A. Gosteva 1 , Roman V. Saranyuk 2

1	 “Kurchatov Center for Modern Medicine” Limited Liability Company: ul. Energetikov 10, Kursk region, Kurchatov, 307250, Russia
2	 Cabinet of Dermatology and Venereology “Derma Expert”: prospect Anatoliya Deriglazova 1, office 3, Kursk, 305006, Russia

Abstract
Lesions of the skin and its appendages against the background of respiratory diseases are fairly common in routine clinical practice. Abnormal 
changes in the skin and its appendages can manifest as signs of a multisystem genetic disease, chronic lung diseases, or acquired syndromes with 
combined lesions of the skin, its appendages, and respiratory organs. Abnormal changes in the skin and its appendages against the background of 
respiratory diseases can be linked to a severe systemic condition (Bazex syndrome, granulomatosis with polyangiitis, Löfgren’s syndrome), but at the 
same time can be the only clinical sign of the disease (yellow nail syndrome). The aim of this work is to describe the clinical features of acquired 
skin-pulmonary syndromes, including Bazex syndrome, granulomatosis with polyangiitis, Löfgren’s syndrome, yellow nail syndrome, eosinophilic 
granulomatosis with polyangiitis, and Sjogren syndrome, with an emphasis on the known clinical manifestations in the skin, its appendages and 
respiratory organs. Conclusion. Identification of distinct symptoms and syndromic nature of a specific disease is a very complex task, requiring deep 
academic and clinical knowledge of the physician. The variety of clinical lesions of the skin, its appendages, and respiratory organs associated with 
skin-pulmonary syndromes may create challenges during a routine appointment. In this article, the authors attempted to describe the main acquired 
skin-pulmonary syndromes encountered in the routine practice of both a pulmonologist and a dermatologist, with an emphasis on the clinical 
manifestations of these syndromes in the skin, its appendages, and respiratory organs.
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Дыхательная система и кожа имеют тесные физи-
ологические и патологические связи. F.S.Abdalrazik 
et al. [1] выявлено, что процесс старения кожи на-
прямую связан с наличием хронического воспаления 

на фоне хронической обструктивной болезни легких, 
что было подтверждено в более поздних работах [2].

Более того, наличие хронической патологии ды-
хательной системы может привести к формированию 
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Рис. 1. Гипертрофическая остеоартропатия у пациента с хрониче-
ской обструктивной болезнью легких: А – общий вид поражен-
ных ногтей; В – положительный симптом Шамрота
Figure 1. Hypertrophic osteoarthropathy in a patient with chronic 
obstructive pulmonary disease: А, general appearance of the affected 
nails; В, positive Shamroth sign

у пациентов характерных клинических проявлений, 
например гипертрофической остеоартропатии (ногти 
Гиппократа) (рис. 1A). Клинически данное патологи-
ческое состояние хорошо диагностируется при помо-
щи оценки симптома (окна) Шамрота – исчезновение 
ромбовидной щели между сопоставленными вместе 
ногтями противоположных кистей (положительный 
симптом) (см. рис. 1B) [3].

Также определенная анатомо-физиологическая 
общность кожи, ее придатков и органов дыхания под-
черкивается при их сочетанном вовлечении в патоло-
гический процесс при ряде синдромов. Сочетанные 
поражения кожи и органов дыхания отмечаются при 
таких тяжелых наследственных заболеваниях, как 
синдром Рандю–Ослера–Вебера [4], синдром Бер-
та–Хогг–Дюбе [5], синдром Элерса–Данло [6], ней-
рофиброматоз 1-го типа [7], туберозный склероз [8], 

синдром Клиппеля–Треноне [9], Cutis laxa [10], син-
дром Германски–Пудлака [11], врожденный диске-
ратоз [12] и ряде других расстройств.

Помимо разнообразных в своих клинических про-
явлениях наследственных синдромов кожа, ее придат-
ки и органы дыхания сочетано поражаются при ряде 
приобретенных синдромов, появление которых про-
исходит в течение жизни пациента. В рамках статьи 
данные расстройства имеют условное общее название 
«приобретенные кожно-легочные синдромы» (ПКЛС), 
подчеркивая тем самым характер их клинической кар-
тины. К данным расстройствам были отнесены син-
дром Базекса, гранулематоз с полиангиитом, синдром 
Лефгрена, синдром желтых ногтей, эозинофильный 
гранулематоз с полиангиитом и синдром Шегрена.

Целью данной работы является описание клини-
ческой картины указанных приобретенных ПКЛС 
с акцентом на известные клинические проявления 
со стороны кожи, ее придатков и органов дыхания.

Клиническая картина приобретенных 
кожно-легочных синдромов

Учитывая разнообразие клиники некоторых син-
дромов, знание их основных проявлений со стороны 
различных органов и систем с акцентом на кожные 
и легочные поражения может помочь клиницистам 
и существенно ускорить дифференциально-диагно-
стический поиск (табл. 1).

Синдром Базекса

Синдром Базекса (акрокератоз псориазиформный 
Базекса, акрокератоз паранеопластический) – ред-
кое заболевание кожи, относящееся к облигатным 
паранеопластическим дерматозам. Синдром Базек-
са представляет собой ассоциацию псориазиформ-
ных высыпаний на коже на фоне плоскоклеточного 
рака преимущественно верхних отделов дыхатель-
ных путей. Данное заболевание было описано A.Bazex 
(1965) [13]. Этиопатогенез заболевания остается не-
известным. Предполагается, что основу заболевания 
могут составлять 3 основных патогенетических пути:
•	 Th2-иммунный сдвиг, индуцированный плоско-

клеточным раком легких;
•	 продукция опухолями большого количества фак-

торов роста;
•	 иммунные реакции на карцинома-ассоциирован-

ные антигены [14–17].
Согласно A.Bazex и A.Griffiths [18] кожные про-

явления при данном синдроме проходят 3 стадии 
развития:
•	 I: симметричное поражение завитков ушных ра-

ковин, носа, пальцев кистей и стоп. Высыпания 
представляют собой папулы и бляшки розового 
цвета, с нечеткими границами и умеренным ше-
лушением на поверхности. Единственной жалобой 
пациентов на этой стадии может быть зуд [19, 20];

•	 II: отмечается выраженное распространение высы-
паний. Очаги приобретают красный или красно-
синюшный цвет. Поражения распространяются 
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на кожу лица, всю площадь ладоней и подошв 
кроме их центральных частей. В патологический 
процесс вовлекаются ногтевые пластины. На этой 
стадии пациент испытывает дискомфорт и боль 
вследствие многочисленных трещин на коже стоп 
и кистей [21–23];

•	 III: тяжелое течение заболевания с выраженным 
болевым синдромом, ассоциируемое с неподдаю-
щейся терапии карциномой. Отмечается распро-
странение очагов поражения в области туловища, 
разгибательных поверхностей локтевых и  ко-
ленных суставов, тыльных поверхностей кистей 
и стоп. Наряду с папулосквамозными могут отме-
чаться и везикуло-буллезные очаги с преимуще-
ственной локализацией в области кистей и стоп. 
Отмечаются выраженные дистрофические изме-
нения ногтей [22, 24–28].
Кожные проявления выявляются примерно на 

6 мес. раньше симптомов карциномы, однако эта за-
кономерность проявляется не всегда. Приблизительно 
в 30 % случаев кожные проявления синдрома Базекса 
наблюдаются после выявления карциномы [20–22]. 
Самой частой причиной развития синдрома Базекса 
является рак легких, что подтверждается результа-
тами ряда многочисленных клинических наблюде-
ний [29–33]. Менее частыми причинами развития 
данного синдрома являются злокачественные опухоли 
пищевода [30], полости рта [31], головы и шеи [16].

Гранулематоз с полиангиитом

Гранулематоз с полиангиитом (гранулематоз Вегене-
ра, центрофациальная гранулема, гангренизирующая 
гранулема) представляет собой редкое аутоиммунное 
заболевание, характеризуемое некротизирующим гра-
нулематозным васкулитом в сосудах мелкого и сред-

него калибра, что клинически проявляется преиму-
щественным поражением почек, верхних и нижних 
дыхательных путей [32]. Первые описания заболева-
ния были опубликованы в 1897 и 1931 гг. H.Klinger [33]. 
Немного позже F.Wegener (1936) описана серия случа-
ев данного расстройства [34], а в 1954 г. G.C.Godman 
и J.Hurg описана классическая триада симптомов 
данного заболевания:
•	 системный некротизирующий ангиит;
•	 некротизирующее гранулематозное воспаление 

дыхательных путей;
•	 некротизирующий гломерулонефрит [32].

Этиопатогенез заболевания остается неизвестным. 
Предполагается, что основу формирования грануле-
матозного воспаления с васкулитом и некрозом тка-
ней составляют аутоиммунные процессы [35].

Гранулематоз с полиангиитом характеризуется яр-
кой клинической картиной со стороны органов дыха-
ния, наблюдаемой у 75–90 % пациентов в зависимости 
от локализации патологического процесса [32]. Так, 
поражения верхних дыхательных путей встречаются 
в 95 % случаев заболевания. Наиболее характерными 
расстройствами данной области являются хрониче-
ский синусит, седловидная деформация носа, подсвя-
зочный стеноз трахеи, ринит, носовые кровотечения, 
язвы слизистых рта и полости носа [36].

В 71 % случаев поражения легких при гранулема-
тозе с полиангиитом проявляются в виде образования 
диффузных легочных инфильтратов. Также у пациен-
тов может отмечаться развитие ателектазов, плевраль-
ного выпота, кавитации паренхимы легких, легочный 
фиброз и легочная гипертензия. У пациентов могут 
наблюдаться одышка, боль в области плевры и дис-
комфорт в груди, эпизоды кровохарканья [37].

Примерно у 45 % больных гранулематозом с по-
лиангиитом наблюдаются поражения кожи [32]. 

Таблица 1
Основные клинические проявления приобретенных кожно-легочных синдромов

Table 1
Main clinical manifestations of acquired skin-pulmonary syndromes

Синдром Поражения кожи и ее придатков Поражения органов дыхания Поражения других органов и систем

Синдром Базекса
Псориазиформные высыпания 
преимущественно в дистальных отделах 
конечностей

Рак легких Злокачественные неоплазии различной 
локализации

Гранулематоз 
с полиангиитом Ангииты кожи

Инфильтраты в легких
Поражения уха, горла и носа, поражения 
почек и органов зренияАтелектазы

Бронхоэктазы

Синдром Лефгрена Узловатая эритема Лимфаденопатия грудных 
лимфатических узлов Поражения костно-суставной системы

Синдром желтых ногтей Дистрофия ногтей Бронхоэктатическая болезнь Лимфедема

Эозинофильный 
гранулематоз 
с полиангиитом

Лейкоцитокластический васкулит кожи Бронхиальная астма
Тяжелые поражения сердечно-
сосудистой, пищеварительной, 
мочевыделительной, нервной систем

Инфаркты кожи Ринит

Сетчатое ливедо Синусит

Синдром Шегрена Выраженный ксероз кожи
Лимфоцитарная интерстициальная 
пневмония

Поражение органов зрения, костно-
суставной и нервной систем, печени, 
почек, щитовидной железы, развитие 
злокачественных неоплазийЛимфоцитарный бронхиолит
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Следует отметить, что кожные проявления грануле-
матоза с полиангиитом являются неспецифическими 
и обычно локализуются на коже нижних конечно-
стей. Наиболее распространенным является пораже-
ние кожи по типу лейкоцитокластического ангиита 
(пурпура, некроз, изъязвление кожи), но также могут 
отмечаться пальпируемая пурпура, сетчатое ливедо 
и крапивница [38].

К другим важным проявлением гранулематоза 
с полиангиитом относятся поражения органов зрения 
(конъюнктивит, дакриоцистит, кератит, увеит, скле-
рит, васкулит зрительного нерва, окклюзия артерий 
сетчатки, диплопия) [39], органов слуха (серозный 
отит, потеря слуха) [36], поражения костно-мышеч-
ной системы (миалгии и артралгии, артриты крупных 
суставов) [36], поражение головного мозга (пахиме-
нингит, нейропатия черепных нервов, васкулит голов-
ного мозга) [36], поражения почек (острая почечная 
недостаточность) [40].

Синдром Лефгрена

Синдром Лефгрена представляет собой острую, тяже-
лую форму саркоидоза, характеризуемую наличием 
у пациента классической триады симптомов:
•	 внутригрудная лимфаденопатия;
•	 узловатая эритема;
•	 двусторонний острый артрит [40–42].

В настоящий момент к характерным симптомам 
синдрома Лефгрена также относятся увеит и лихорад-
ка [43]. Впервые данное заболевание было описано 
S.Löfgren в 1953 г. [44, 45]. Несмотря на то, что синдром 
Лефгрена обычно имеет благоприятный прогноз [46], 
клинические проявления данного состояния могут 
иметь очень тяжелое течение. Так, поражения органов 
дыхания при саркоидозе характеризуется наличием 
у пациентов двустороннего увеличения лимфатиче-
ских узлов ворот легких и паратрахеальных лимфа-
тических узлов (триада Гарланда) [46]. Со стороны 
кожи наиболее характерным клиническим признаком 
синдрома Лефгрена является узловатая эритема. По-
ражения при узловатой эритеме на фоне синдрома 
Лефгрена обычно представляют собой папулы и узлы 
ярко-красного цвета, болезненные, с саморазреше-
нием в течение 6 нед. в очаги поствоспалительной 
гиперпигментации [47].

К другим проявлениям заболевания относятся ар-
триты и артропатии [48], поражения глаз (панувеит, 
потеря зрения) [49].

Синдром желтых ногтей

Синдром желтых ногтей – хроническое приобретен-
ное заболевание, включающее в себя триаду симпто-
мов:
•	 поражение ногтей;
•	 поражение легких;
•	 лимфедема [50].

Впервые данный синдром был описан J.Hell-
er (1927) [51]. Позже P.D.Samman и W.F.White (1964) 
описана серия клинических случаев, в которой по-
казана связь между поражением ногтевых пластин 
и лимфедемой [52]. Предполагается, что основу забо-
левания составляет микроваскулопатия, приводящая 
к потере белка через стенки сосудов и формированию 
отеков [53]. Также есть данные о роли диоксида титана 
(TiO2) в развитии заболевания [54].

Следует также отметить, что на  сегодняшний 
день описано достаточно много сопутствующих рас-
стройств со стороны органов дыхания, которые также 
необходимо учитывать при установлении диагноза 
синдром желтых ногтей (табл. 2).

Наиболее часто наблюдаемыми симптомами у па-
циентов с синдромом желтых ногтей являются кашель 
и одышка. При инструментальном обследовании у па-
циентов чаще всего диагностируются риносинусит, 
плевральный выпот, двусторонний апикальный фи-
броз легких и кистозные поражения, очаговые альве-
олярные инфильтраты.

Поражения ногтей при синдроме желтых ногтей 
является самым хорошо визуализируемым признаком 
заболевания. Для синдрома желтых ногтей характерно 
наличие дисхромии и различных типов ониходистро-
фий [60–62] (табл. 3, рис. 2).

Ногти пациентов с синдромом желтых ногтей ста-
новятся мутными, приобретают светло- или грязно-
желтый цвет. Также отмечается наличие онихолизи-
са, склеронихии, нарушения целостности кутикулы 
и мутная или отсутствующая лунка.

К другим проявлениям заболевания относится на-
личие лимфедемы у 29–80 % пациентов, которая зача-
стую может быть первым признаком заболевания [51].

Таблица 2
Частота встречаемости сопутствующих расстройств со стороны органов дыхания при синдроме  

желтых ногтей, %
Table 2

Associated respiratory disorders in yellow nail syndrome (prevalence), %

Общие симптомы Поражения верхних отделов дыхательной 
системы Поражения легких

Кашель, одышка (56 %) [54] Риносинусит (14–83 %) [54–57] Плевральный выпот (14–46 %) [54, 55]

– – Двусторонний апикальный фиброз [58, 59]

– – Очаговые альвеолярные инфильтраты [58, 59]

– – Кистозные поражения [58, 59]

– – Бронхоэктатическая болезнь (44 %) [58]
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Эозинофильный гранулематоз с полиангиитом

Эозинофильный гранулематоз с полиангиитом (син-
дром Черджа–Стросс) представляет собой заболева-
ние из группы ассоциированных с антинейтрофиль-
ными цитоплазматическими антителами васкулитов 
и характеризуется поражением сосудов различного 
калибра в сочетании с поражением органов дыхания 
(бронхиальная астма (БА), риносинусит) и измене-
ниями показателей в периферической крови (эози-
нофилия) [63]. Впервые данное расстройство было 
описано J.Churg и L.Strauss (1951) как аллергический 
гранулематоз и васкулит [63], а в 1990 г. заболевание 
получило свое настоящее название [64].

Со стороны органов дыхания эозинофильный гра-
нулематоз с полиангиитом проявляется развитием БА, 
которая наблюдается у 96–100 % пациентов. Помимо 
БА, у пациентов отмечается наличие синусита, ринита 
и полипоза полости носа [64]. Ринит является второй 
по частоте жалобой пациентов после БА и развивается 
примерно у 75 % пациентов [65–67].

Таблица 3
Поражения ногтей, характерные для синдрома 

желтых ногтей
Table 3

Nail lesions characteristic of yellow nail syndrome

Атрофические поражения 
ногтей Состояние кутикулы Состояние лунки 

ногтей

Изменение цвета 
(дисхромия) ногтей: Нарушение 

целостности 
или отсутствие 

кутикулы

Мутная 
или отсутствующая 

лунка
• лейконихия

• ксантонихия

• хлоронихия

Склеронихия – –

Онихолизис – –

Рис. 2. Поражение ногтевых пластин кистей при синдроме жел-
тых ногтей
Figure 2. Nail plate lesions of the hands in yellow nail syndrome

Со стороны кожи заболевание проявляется раз-
витием лейкоцитокластического васкулита с форми-
рованием нетромбоцитопенической пальпируемой 
пурпуры, узелков на коже головы, крапивницы, ин-
фарктов кожи и сетчатого ливедо [68, 69].

К другим не кожно-легочным поражениям при эози
нофильном гранулематозе с полиангиитом относятся 
поражения сердечно-сосудистой системы (миокардит, 
перикардит, кардиомиопатия) [70], пищеварительной 
системы (эозинофильный гастроэнтерит, мезентери-
альный васкулит, некротизирующий некалькулезный 
холецистит, панкреатит, эозинофильное поражение 
печени) [67], мочевыделительной системы (некротизи-
рующий серповидноклеточный гломерулонефрит) [68], 
нервной системы (смешанная сенсомоторная перифе-
рическая нейропатия, паралич черепных нервов, васку-
литы центральной нервной системы) [69, 70].

Синдром Шегрена

Синдром Шегрена (синдром Гужеро–Шегрена, сухой 
синдром) представляет собой аутоиммунное заболе-
вание, характеризуемое поражением экзокринных 
желез (преимущественно слюнных и слезных), сопро-
вождающееся развитием гипергаммаглобулинемии 
и наличием различных сывороточных аутоантител, 
включая Ro/SSA и La/SSB, которые считаются мар-
керами заболевания [71].

Отсутствие работы экзокринных желез обуслов-
ливает разнообразную клиническую картину данного 
синдрома, включающую поражение большого коли-
чества органов и систем. Со стороны органов дыхания 
у пациентов с синдромом Шегрена может отмечаться 
сухость слизистой оболочки носа и трахеи (ксеротра-
хея), сопровождающееся хроническим сухим кашлем, 
одышкой [71]. Также отмечается наличие периброн-
хиального и / или перибронхиолярного мононукле-
арного воспаления, включая обструкцию мелких ды-
хательных путей, лимфоцитарную интерстициальную 
пневмонию, лимфоцитарный бронхиолит [72–74].

На коже при синдроме Шегрена отмечается вы-
раженный ксероз, сопровождающийся интенсив-
ным зудом [75]. Более редкими дерматологическими 
проявлениями синдрома Шегрена являются кожный 
васкулит, проявляющийся в виде пальпируемой пур-
пуры [75–77].

Не кожно-легочные проявления синдрома Шег-
рена включают поражение органов зрения (ксеро
фтальмия) [77], костно-суставной системы (феномен 
Рейно, артропатия Жакку) [78–80], поражение пече-
ни (гепатомегалия) [81], почек (интерстициальный 
нефрит, нефрокальциноз, ацидоз) [82], поражение 
щитовидной железы (гипотиреоз) [83], нервной си-
стемы (периферическая сенсорная и сенсомоторная 
нейропатия) [84, 85], развитие злокачественных нео-
плазий (В-клеточная лимфома) [86].

Заключение

Поражение кожи, ее придатков и органов дыхания 
в рамках приобретенных синдромов имеет яркую, 
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разнообразную клиническую картину, что может 
вызывать трудности у специалистов в ходе диффе-
ренциальной диагностики. Знание клинических 
проявлений, особенностей течения поражений кожи 
и органов дыхания в рамках приобретенных ПКЛС 
может существенно ускорить процесс установления 
диагноза, что, в свою очередь, поможет клиницистам 
с выбором рациональной тактики ведения данной 
группы пациентов.
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