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Резюме
Интерстициальное поражение является одним из самых частых вариантов патологии легких у больных системной склеродермией
(ССД). В большинстве случаев интерстициальное заболевание легких (ИЗЛ) формируется в период развернутой клинической картины
ССД, однако оно может манифестировать с интерстициального поражения легких, что существенно затрудняет раннюю нозологиче-
скую диагностику. Среди вариантов интерстициального поражения легких при ССД чаще всего встречаются паттерны неспецифиче-
ской и обычной интерстициальной пневмонии. Клинические проявления ИЗЛ при ССД неспецифичны и существенно различаются
между пациентами от бессимптомных до быстропрогрессирующей дыхательной недостаточности. Ранняя диагностика субклиническо-
го интерстициального поражения легких при ССД осуществляется при проведении компьютерной томографии легких высокого разре-
шения. При своевременной диагностике прогрессирующих форм ИЗЛ при ССД требуется активная иммуносупрессивная терапия.
В представленном клиническом наблюдении продемонстрирован случай поздней диагностики ИЗЛ при ССД.
Ключевые слова: интерстициальное заболевание легких, системная склеродермия.
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Abstract
Interstitial lesion is one of the most common lung pathologies in patients with systemic scleroderma (SS) In most cases, interstitial lung disease
(ILD) is formed during the detailed clinical picture of SS, but it can manifest from interstitial lung disease, which significantly complicates early
nosological diagnosis. Patterns of non-specific and common interstitial pneumonia are most often found among the variants of interstitial lung lesion
at SS Clinical manifestations of ILD-SS are non-specific and vary significantly between patients from asymptomatic to rapidly progressing respira-
tory failure. Early diagnosis of subclinical interstitial pulmonary lesion at SS is carried out using high-resolution computed tomography. Active
immunosuppressive therapy is required for timely diagnosis of progressive forms of ILD-SS The presented clinical study demonstrates a case of late
diagnosis of ILD-SS
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Обзоры

Поражение легких является одним из самых
частых висцеральных проявлений у больных систем-
ной склеродермией (ССД) и встречается более чем
у 80 % пациентов, занимая 2-е место по частоте
после поражения пищевода [1, 2]. Интерстициаль -
ные заболевания легких (ИЗЛ) при ССД встречают-
ся чаще, чем при других системных заболеваниях
соединительной ткани (СЗСТ) и характеризуется
более тяжелым течением [3, 4]. Основными вариан-
тами поражения респираторной системы при ССД
являются интерстициальные пневмонии и легочная
артериальная гипертензия [5, 6]. Нередко осложне-
ния, обусловленные вовлечением интерстиция лег-
ких, при ССД становятся ведущими при определе-
нии прогноза [7–10]. Развитие легочного фиброза
и / или легочного васкулита при ССД является опре-
деляющим предиктором неблагоприятного течения
заболевания, а по клинической значимости превос-
ходит поражение почек [11, 12]. Так, кумулятивная
10-летняя выживаемость пациентов с ССД состав-
ляет 74,9 %, тогда как в случае ИЗЛ при ССД выжи-
ваемость больных в течение 10 лет существенно
ниже – 29–69 % [13, 14].

Среди вариантов интерстициального поражения
легких при ССД чаще встречается неспецифическая
интерстициальная пневмония (НСИП) – 78 %, это
значительно реже, чем обычная интерстициальная
пневмония (10–15 % случаев) [3, 6, 14, 15]. Рентген-
морфологические паттерны интерстициальных
пневмоний в рамках СЗСТ по данным как компью-
терной томографии высокого разрешения (КТВР),
так и по гистологической характеристике существен-
но не отличаются от идиопатических форм анало-
гичных вариантов интерстициальных пневмоний [6,
16], поэтому морфологической верификации диагно-
за ИЗЛ при ССД, как и при других СЗСТ, обычно не
требуется, при этом КТВР легких рассматривается
в качестве «золотого стандарта» диагностики интер-
стициальных поражений при ССД [5, 17]. По дан-
ным исследований [5, 13] показано, что при КТВР
обнаружить патологические изменения паренхимы
удается у 90 % больных ССД и почти в 100 % случа -
ев – при аутопсии, тогда как нарушения форсиро-
ванной жизненной емкости легких (ФЖЕЛ) вы -
являются у 45–70 % пациентов с ССД [18].

В большинстве случаев поражение органов дыха-
ния формируется в период развернутой клиниче-
ской картины ССД [4, 6, 9]. Вместе с тем ИЗЛ может
предшествовать системным признакам болезни
(кожные проявления, синдром Рейно и т. д.), кото-
рые появляются на фоне изменений легочной парен-
химы спустя месяцы и даже годы [4, 16]. Другими
словами, ССД может дебютировать как ИЗЛ, при
этом существенно затрудняется ранняя нозологиче-
ская диагностика. Кроме того, клинические про-
явления ИЗЛ при ССД существенно различаются –
от бессимптомного до агрессивного быстропро -
грессирующего легочного фиброза [9]. Трудности
диагностики обусловлены также неспецифичностью
клинических проявлений, которые обычно сопро-
вождаются одышкой при физической нагрузке, сла-

бостью и непродуктивным кашлем, реже встречают-
ся боль в грудной клетке и кровохарканье [4, 6].

К факторам риска развития и / или прогрессиро-
вания ИЗЛ у пациентов с ССД относятся диффузная
форма болезни, мужской пол, пожилой возраст
в начале заболевания, недавний дебют ССД [3, 19,
20]. Особое значение имеет ассоциация с такими ан -
тителами (АТ), как антицентромерные АТ, АТ к то -
поизомеразе-1 (анти-Scl-70). Так, наличие анти-Scl-70
ассоциируется с высоким риском ИЗЛ быстропро-
грессирующего течения, тогда как при обнаружении
антицентромерных АТ снижается вероятность ИЗЛ
при ССД [1, 4, 6].

При своевременной диагностике прогрессирую-
щих форм ИЗЛ требуется активная иммуносупрес-
сивная терапия. Обычно при клинико-рентгеноло-
гическом прогрессировании ИЗЛ при ССД лечение
проводится в рамках основного заболевания [8].
Показано, что при приеме циклофосфамида и мико-
фенолата мофетила показатели легочной функции
у большинства больных ССД в равной степени улуч-
шаются и / или стабилизируются по сравнению
с плацебо [21, 22]. В последние годы накапливается
все больше наблюдений эффективности и безопас-
ности применения у больных с ИЗЛ при ССД анти-
фибротических препаратов (нинтеданиба и пирфе-
нидона) [23–25]. В настоящее время проводится ряд
рандомизированных клинических исследований, по
результатам которых оценивается эффективность
потенциальной терапии ИЗЛ при ССД с применени-
ем таких препаратов, как ритуксимаб, нинтеданиб,
пирфенидон, абатацепт, тоцилизумаб и некоторых
других молекул [4, 26]. Представлено клиническое
наблюдение.

Клиническое наблюдение

Пациентка Р. 56 лет. При поступлении в пульмонологическое
отделение Государственного бюджетного учреждения здравоохра-
нения «Иркутская ордена "Знак Почета" областная клиническая
больница» пациентка предъявляла жалобы на одышку при
незначительном физическом напряжении, навязчивый непродук-
тивный кашель, слабость, снижение массы тела на 12 кг за послед-
ние 6 мес., кровохарканье, повышение температуры тела до 39 °С.

Из анамнеза заболевания: одышку впервые отметила 4 года
назад; терапевтом установлен диагноз бронхиальная астма, назна-
чен салметерол / флутиказон 50 / 250 мкг, по 2 вдоха 2 раза в сутки,
терапия в течение 3 мес. – без клинического эффекта. Тогда же
впервые выполнена КТВР легких, по результатам которой в ба -
зальных отделах и верхних долях субплеврально выявлена ретику-
лярная исчерченность, формирование тракционных бронхоэкта-
зов и «сотового легкого» (рис. 1).

С результатами КТВР легких пациентка обратилась к пульмо-
нологу. При аускультации легких выявлены сухие свистящие
хрипы, двусторонняя крепитация, частота дыхательных движе-
ний (ЧДД) – 18 в минуту, насыщение крови кислородом по пуль-
соксиметрии (SpO2) – 96 %. Дифференциально-диагностический
ряд включал идиопатический легочный фиброз, НСИП, саркои-
доз; от предложенной морфологической верификации диагноза
пациентка отказалась.

По оценке врача-рентгенолога, при повторном КТВР-иссле-
довании легких через 2 года динамика отсутствовала (рис. 2).

В течение последних 1,5 лет одышка нарастала, появился
непродуктивный кашель, стала отмечать снижение массы тела, за
1 мес. до госпитализации значительно усилились одышка
и кашель, появились кровохарканье и повышение температуры
тела.



Из анамнеза жизни: никогда не курила, работала медицин-
ской сестрой. По поводу хронических заболеваний не наблю -
далась. Проживает в квартире без кондиционера и признаков
загрязнения плесневыми грибами, домашние животные и птицы
отсутствуют.

Дополнительно к анамнезу выяснено, что зябкость пальцев
кистей и стоп, посинение пальцев на холоде беспокоят больную
около 10 лет.

Общее состояние тяжелое. Индекс массы тела – 19,0 кг / м2.
Кожные покровы бледные, высыпаний нет. Симптом «кисета».
В нижних отделах легких с обеих сторон выслушивается крепита-
ция. ЧДД – 20 в минуту, SpO2 – 84 %, при инсуффляции О2 – 99 %.
Частота сердечных сокращений (ЧСС) – 86 в минуту, артериаль-
ное давление (АД) – 100 / 60 мм рт. ст.

При фибробронхоскопии обнаружено поступление свежей
крови со всех сегментов справа. Выполнена бронхиальная арте-
риография и эмболизация бронхиальных артерий.

По данным КТВР легких (рис. 3) установлено, что воздуш-
ность паренхимы правого легкого снижена за счет зон консолида-

ции, по периферии – симптом halo. В верхней доле левого легко-
го аналогичное очаговое снижение воздушности. В паренхиме
обоих легких – мелкие очаги размерами от 2 × 1 до 4 × 3 мм. В кор-
тикальных отделах обоих легких – «сотовое легкое».
Медиастинальные лимфатические узлы увеличены до 19 × 11 мм.

Общий анализ крови: лейкоцитоз – 15,1 × 109 / л, нейтрофи -
лы – 85,5 %, гемоглобин – 99 г / л, тромбоциты – 486 × 109 / л.
Биохимические показатели крови – без особенностей. Общий
анализ мочи: белок – 0,5 г / л. Микроскопия мазка: эритроциты –
135 в поле зрения (п. з.), лейкоциты – 10 в п. з. Коагулограмма:
антитромбин III – 68,3 % (75,0–125,0), D-димер – 14,69 мг / л
(0,0–0,49). Прокальцитонин – 0,05 нг / мл (0,00–0,50).

По данным эхокардиографии (ЭхоКГ) обнаружено расшире-
ние правых отделов сердца, признаки легочной гипертензии
III степени. Выполнена КТВР-ангиография, данных за тромбо -
эмболию легочной артерии не получено.

В течение 2 дней в стационаре дыхательная недостаточность
нарастала (SpO2 – 73 %), пациентка переведена на искусственную
вентиляцию легких.
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Рис. 1. Аксиальные сканы
пациентки Р. (2014), полу-
ченные при проведении
компьютерной томографии
высокого разрешения
Figure 1. Axial scans of patient
R. (2014), obtained by using
a high-resolution computed
tomography

Рис. 2. Аксиальные сканы пациентки Р. (2016),
полученные при проведении компьютерной
томографии высокого разрешения
Figure 2. Axial scans of patient R. (2016), obtained
using a high-resolution computed tomography

Рис. 3. Аксиальные сканы паци-
ентки Р. на фоне легочного крово-
течения (2017), полученные при
проведении компьютерной томо-
графии высокого разрешения
Figure 3. Axial scans of patient R.
against the background of pulmonary
hemorrhage (2017), obtained by high-
resolution computed tomography
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Обзоры

Проведен консилиум с участием пульмонолога, ревматолога;
предварительный диагноз – васкулит неясного генеза, болезнь
Гудпасчера (?), гранулематоз Вегенера (?). Для уточнения диагно-
за определены следующие маркеры СЗСТ: антинейтрофильные
цитоплазматические АТ – 0,6 (норма < 1,0); АТ к двуспиральной
ДНК – 7,7 МЕ / мл (норма < 10); антиядерные АТ – 0,2 (норма –
< 0,7); АТ IgG к фосфолипидам – 2,5 Ед / мл (норма 0–10); АТ
IgМ к фосфолипидам – 1,1 Ед / мл (норма 0–10); АТ к базальной
мембране клубочков почек – 0,9 Ед / мл (норма – 0–19,9). Взята
биопсия слизистой носа, гистологических данных за гранулема-
тоз с полиангиитом не обнаружено.

Проведена пульс-терапия метилпреднизолоном 1 000 мг № 3
с последующим переходом на прием перорального преднизолона
50 мг в сутки. На фоне лечения состояние с положительной дина-
микой, легочное кровотечение не рецидивировало.

По данным общего анализа мочи сохранялась протеинурия
0,028–0,067 г / л. При повторном исследовании серологических
маркеров СЗСТ клинически значимых титров АТ не выявлено.
Ревматологами установлен диагноз системный васкулит (изоли-
рованный легочный капиллярит), активность 3. В отделении
 проведена пульс-терапия метипредом 250 мг + циклофосфамид
600 мг внутривенно, доза преднизолона снижена до 40 мг.

По результатам КТВР легких в динамике установлено умень-
шение инфильтрации на фоне распространенного интерстици-
ального фиброза (рис. 4).

По результатам впервые проведенной спирометрии отмечено,
что показатель ФЖЕЛ составил 70 %, объем форсированного
выдоха за 1-ю секунду (ОФВ1) – 74 %.

Для уточнения диагноза пациентке рекомендовано дообсле-
дование в медицинском учреждении федерального уровня, госпи-
тализирована в 4-е терапевтическое отделение Федерального госу-
дарственного бюджетного научного учреждения «Центральный
научно-исследовательский институт туберкулеза».

При поступлении в стационар получены следующие данные:
SpО2 – 92–95 %; пройденная дистанция при выполнении 6-ми -
нутного шагового теста составила 434 м; десатурация – ≤ 89 %;
давление в легочной артерии по данным ЭхоКГ – 39 мм рт. ст.;
показатели функции внешнего дыхания (ФВД) – ФЖЕЛ – 70 %,
ОФВ1 – 69 %, диффузионная способность легких (DLCO) – 33 %.

Пациентка консультирована в Федеральном государственном
бюджетном научном учреждении «Научно-исследовательский
институт ревматологии имени В.А.Насоновой», установлен диаг-
ноз ССД, лимитированная форма, хроническое течение. Синдром
Рейно, интерстициальное поражение легких по типу НСИП, кар-
диопатия (легочная гипертензия), капилляроскопические измене-
ния. Дыхательная недостаточность I–II степени.

Доза преднизолона снижена до 20 мг в сутки, добавлен мико-
фенолата мофетил 2 000 мг в сутки.

В настоящее время состояние пациентки удовлетворительное,
она продолжает назначенное лечение. Жалобы на редкий кашель,
одышку при умеренной физической нагрузке. По данным КТВР –
без отрицательной динамики. Исследование ФВД: ФЖЕЛ – 78 %,
ОФВ1 – 77 %, DLCO – 42 % (положительная динамика). 

По данным представленного клинического
наблюдения продемонстрировано интерстициаль-
ное поражение с формированием легочного фиброза
у пациента с лимитированной формой ССД.
Необходимо отметить, что риск развития и прогрес-
сирования ИЗЛ наиболее высок на ранних стадиях
ССД, в связи с чем для обеспечения раннего выявле-
ния и оценки динамики ИЗЛ показатели ФВД в пер-
вые годы заболевания должны контролироваться
каждые 3–6 мес. (рис. 5) [4].

Если в дебюте клинических проявлений ИЗЛ при
ССД показатели ФЖЕЛ приближаются к нормаль-
ным величинам, риск прогрессирования ИЗЛ оста-
ется низким [27].

На ранних стадиях ИЗЛ при ССД часто протекает
бессимптомно, что отмечалось в представленном
клиническом наблюдении, а при 1-м указании на
одышку по данным КТВР легких уже отмечаются

Интерстициальное поражение легких

Все больные системной склеродермией: ФВД и КТВР

Маловыраженное

Норма

Ежегодное ФВД

Распространенное

ФВД каждые 3–6 мес. Ухудшение*

Стабильное состояние в течение 5 лет Лечение

Рис. 5. Алгоритм наблюдения больных системной склеродерми -
ей [1]
Примечание: ССД – системная склеродермия; ФВД – функция внешнего
ды хания; КТВР – компьютерная томография высокого разрешения; * – сни -
жение форсированной жизненной емкости легких > 10 %, диффузионной
способности легких по монооксиду углерода – > 15 % в год.
Figure 5. Algorithm of patients follow-up with systemic scleroderma [1]
Note: *, reduction of forced vital capacity >10%, the diffusion capacity
of lungs on carbon monoxide > 15% per year.

Рис. 4. Корональный
и сагиттальный сканы
пациентки Р. на фоне
иммуносупрессивной
терапии (2018), полу-
ченные при проведении
компьютерной томогра-
фии высокого разреше-
ния
Figure 4. Coronal and
sagittal scans of patient R.
in the background of
immunosuppressive ther-
apy (2018), obtained by
high-resolution computed
tomography



признаки фиброза. Проведение КТВР легких при
ССД дает возможность ранней диагностики субкли-
нического поражения интерстиция.

Снижение DLCO, как и при многих других ИЗЛ,
может быть первым проявлением ИЗЛ при ССД,
однако этот показатель будет снижаться также при
легочной артериальной гипертензии.

К редким клиническим проявлениям ИЗЛ при
ССД относится легочный геморрагический синд -
ром [6, 28]. По данным литературы, среди всех СЗСТ
альвеолярные геморрагии встречаются в основном
при системной красной волчанке [29], что, веро-
ятнее всего, вызывало трудности при своевременной
диагностике ССД в представленном клиническом
случае (см. таблицу).

Заключение

Таким образом, диагностика ИЗЛ при ССД основы-
вается на клинико-анамнестических и физикальных
данных, КТВР легких, показателях функциональ-
ных и лабораторных тестов.

Должная клиническая настороженность и свое-
временная эффективная лечебно-диагностическая
тактика в отношении ИЗЛ при ССД со стороны
как пульмонолога, так и ревматолога позволят зна -
чительно оптимизировать диагностику, терапию
и последующую реабилитацию пациентов с этим за -
болеванием. Наряду с базисной терапией ССД ин -
терстициальные поражения легких необходимо
 рассматривать как важную мишень для терапевтиче-
ского воздействия, что подтверждается результатами
многочисленных рандомизированных клинических
исследований, инициированных в последние годы.
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Таблица
Клинико-морфологические варианты интерстициальных заболеваний легких при системных заболеваниях

соединительной ткани [29]
Table

Clinical and morphological variants of interstitial lung diseases in systemic diseases of connective tissue [29]

Вариант Склеродермия Полимиозит / дерматомиозит Синдром Шегрена РА СКВ

ОИП ++ ++ + ++ +

НСИП ++++ ++++ + + ++

ОП + ++ + + +

ДАП + ++ + + ++

ЛИП – – +++ – –

Альвеолярные геморрагии − − − − +++

Примечание: ОИП – обычная интерстициальная пневмония; НСИП – неспецифическая интерстициальная пневмония; ОП – организующаяся пневмония; ДАП – диффузное альвеоляр-
ное повреждение; ЛИП – лимфоцитарная интерстициальная пневмония; РА – ревматоидный артрит; СКВ – системная красная волчанка.
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