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Системная склеродермия (ССД) –

клинически гетерогенное заболевание, ко-

торое характеризуется облитерирующей ми-

кроангиопатией, аутоиммунной активацией

и фиброзом кожи и внутренних органов [1,

2]. Интерстициальный фиброз легких

(ИФЛ) является характерным висцеральным

поражением при ССД и считается одной из

основных причин инвалидизации и смерт-

ности больных [3]. Проведенный Европей-

ской группой по исследованию ССД анализ

показал, что в когорте из 3656 больных ИФЛ

выявлялся у 53% пациентов с диффузной

и у 35% – с лимитированной формой ССД

[4]. По данным немецкого регистра, включа-

ющего 1483 больных, легочный фиброз от-

мечался у 34,5% из них, но частота его раз-

вития различается при разных формах бо-

лезни и составляет 21% при лимитирован-

ной, 56% при диффузной ССД и 59% – при

склеродермии без склеродермы [5]. В целом

у 12% больных ССД с ИФЛ развивается хро-

ническая дыхательная недостаточность [6],

которая является причиной 16% всех леталь-

ных исходов [7]. Обычно снижение легочной

функции развивается в течение первых 3–5 лет

заболевания, что обосновывает важность

раннего выявления ИФЛ и своевременного

начала адекватного лечения для предупреж-

дения его прогрессирования. Наблюдаются

индивидуальные различия течения ИФЛ

и динамики изменений показателей функ-

ции внешнего дыхания (ФВД), от вялотеку-

щего, со стабильными показателями легоч-

ных тестов, до быстропрогрессирующего по-

ражения, приводящего к дыхательной недо-
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статочности и летальному исходу в течение короткого

периода времени [8–10]. ИФЛ, помимо ССД, развивает-

ся и при других системных заболеваниях соединительной

ткани (СЗСТ), таких как дермато/полимиозит, систем-

ная красная волчанка, синдром Шегрена. Схожесть кли-

нических признаков, особенно на ранних стадиях, в 25%

случаев существенно затрудняет диагностику основного

заболевания у пациентов с ИФЛ. Эти случаи обычно обо-

значаются как недифференцированное заболевание со-

единительной ткани или аутоиммунный ИФЛ [11, 12].

У большинства больных ИФЛ выявляется при рентгено-

графии грудной клетки, а в последнее время – с помо-

щью компьютерной томографии высокого разрешения

(КТВР), которая все более широко применяется в обыч-

ной клинической практике и обладает большей чувстви-

тельностью [13, 14]. Признаками ИФЛ при КТВР явля-

ются: симметричные изменения легочного рисунка, суб-

плевральные кисты или «пчелиные соты», утолщение

междольковых перегородок, тракционные бронхоэктазы,

утолщение висцеральной плевры, микроузелки в парен-

химе обоих легких. Нетипичное поражение легких может

быть причиной поздней диагностики ИФЛ и заболева-

ния, с которым ИФЛ ассоциируется, о чем свидетельст-

вует следующее наблюдение. 

Приводим описание случая

Больная, 38 лет, поступила в клинику Научно-иссле-

довательского института ревматологии в марте 2009 г.

с жалобами на сухой кашель, одышку при умеренной физи-

ческой нагрузке, субфебрильную лихорадку, посинение паль-

цев кистей на холоде, общую слабость, быструю утомляе-

мость. 

Болеет с 2006 г., когда появилась повышенная зяб-

кость с изменением окраски (посинением) пальцев кистей

на холоде, стал беспокоить сухой кашель; постепенно при-

соединились отечность и уплотнение кожи на пальцах ки-

стей. Наблюдалась по месту жительства с предполагае-

мым хроническим бронхитом, в связи с чем периодически

принимала отхаркивающие препараты. В декабре 2008 г.

почувствовала резкое ухудшение самочувствия, усиление

одышки, появились кашель с серозной мокротой, повыше-

ние температуры до 37,8 °С. В течение 2 нед амбулаторно

проводилась антибактериальная терапия (цефазолин вну-

тримышечно) без улучшения, сохранялся кашель с мокро-

той, температура оставалась на прежнем уровне. В янва-

ре 2009 г. при рентгенографии легких выявлена правосто-

ронняя нижнедолевая пневмония, повторно получала анти-

биотики без существенного эффекта. С подозрением на

туберкулез больная госпитализирована в противотуберку-

лезный диспансер, где специфическое поражение легких бы-

ло исключено. Там же по результатам КТВР выявлены ин-

терстициальное поражение правого легкого, умеренная

лимфаденопатия. В марте 2009 г. поступила в НИИ рев-

матологии, где установлен диагноз: ССД, лимитированная

форма, синдром Рейно, интерстициальное поражение пра-

вого легкого.

При поступлении состояние удовлетворительное;

больная повышенного питания; температура тела 37,7 °С;

умеренная диффузная гиперпигментация с точечными оча-

гами депигментации на коже спины и конечностей; утол-

щение и уплотнение кожи лица, кистей и предплечий; не-

выраженные сгибательные контрактуры пальцев кистей

(рис. 1). Кожный счет составлял 11 баллов (табл. 1).

При аускультации над нижней долей правого легкого вы-

слушиваются ослабленное дыхание и единичные хрипы ти-

па «треска целлофана». По остальным органам и систе-

мам изменений не выявлялось. При исследовании крови от-

мечалось значительное повышение уровня антител к топо-

изомеразе-1 (Scl-70) и холестерина до 6,28 ммоль/л, ос-

тальные показатели были не изменены. По данным рентге-

нографии в легких определялись неоднородные затемнения

средней доли с образованием ячеек и уменьшением объема

доли, высокое положение правого купола диафрагмы.

При КТВР во всех долях правого легкого выявлялись диф-

фузные изменения типа матового стекла, с преимущест-

венным вовлечением передненаружных отделов, уплотне-

ние междолевого интерстиция, сотовое легкое и тракци-

онные бронхоэктазы; в левом легком картина была близка

к норме (рис. 2). Исследование функции легких показало

снижение форсированной жизненной емкости легких

(ФЖЕЛ) до 64,7% от должного уровня и диффузионной

способности легких (ДСЛ) до 72,5% (см. табл. 1). При ка-

пилляроскопии ногтевого ложа (КНЛ) определялся актив-

ный склеродермический тип изменений (рис. 3). Было на-

значено лечение: метипред 12 мг/сут, микофенолата мо-

фетил 2 г/сут, ацетилцистеин 600 мг/сут, пентоксифил-
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Таблица 1 Динамика основных клинических, инструментальных 
и лабораторных показателей

Показатели Март 2009 г. Март 2010 г. Март 2011 г. Январь 2013 г. Февраль 2014 г.

Кожный счет, баллы 11 8 6 5 5

ФЖЕЛ, % 64,7 66 73 82 75,3

ДСЛ, % 72,5 57 52 65 –

СДЛА, мм рт. ст. 35 – 31 31 33

Уровень холестерина, ммоль/л 5,58 6,45 4,27 4,54 4,92

Рис. 1. Утолщение и уплотнение кожи пальцев кистей
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лин 600 мг/сут (табл. 2). На фоне проводимой терапии

в течение недели улучшилось самочувствие, значительно

уменьшилась общая слабость и нормализовалась темпера-

тура. В течение последующих нескольких недель постепен-

но прошел кашель. Повторное обследование было проведено

в марте 2010 г. За истекший с предыдущей госпитализа-

ции период эпизодов повышения температуры не наблюда-

лось. Сохранялось уплотнение кожи лица и пальцев кистей.

Данные физикального обследования внутренних органов не

отличались от предыдущих результатов. В анализах крови

сохранялся повышенный до 6,45 ммоль/л уровень холесте-

рина. На ЭКГ – перегрузка (гипертрофия) правого предсер-

дия; не исключаются рубцовые изменения миокарда перед-

неперегородочной области левого желудочка. По данным

КТВР сохранялись диффузные интерстициальные измене-

ния в правом легком с преобладанием поражения передне-

наружных отделов, сотовое легкое; в левом легком по-

прежнему изменения минимальные; по сравнению с преды-

дущим исследованием динамики не определялось. Учитывая

стабилизацию поражения легких, тенденцию к уменьше-

нию распространенности и выраженности уплотнения ко-

жи суточная доза метипреда была снижена до 10 мг.

В связи с сохраняющейся гиперхолестеринемией и в целях

ангиопротективного воздействия к лечению добавлен

аторвастатин в дозе 10 мг/сут. Больная продолжала при-

нимать микофенолата мофетил, пентоксифиллин и аце-

тилцистеин в прежних дозах. В последующем ежегодно

проводились клинико-инструментальные и лабораторные

исследования. При КТВР, проведенной в феврале 2014 г.,

выявлялись распространенные изменения в уменьшенном

в обьеме правом легком, причем преимущественно в наруж-

ных его отделах с максимальным поражением VIII и IX сег-

ментов нижней доли (см. рис. 2). В левом легком сущест-

венных изменений по-прежнему не наблюдалось. При срав-

нении с данными предыдущих трех исследований не отме-

чалось какой-либо существенной динамики как по диффуз-

ному интерстициальному компоненту, так и по полост-

ным образованиям и изменениям бронхов. На время послед-

него обследования состояние больной на фоне проводимой

лекарственной терапии оставалось стабильным, о чем

свидетельствуют основные результаты ежегодных иссле-

дований (см. табл. 1). Больная остается под наблюдением. 

Обсуждение
Поражение легких на сегодняшний день является

ведущей причиной летальных исходов у больных ССД [3].

Основными формами патологии легких при ССД являют-

ся фиброз и легочная артериальная гипертензия,

Таблица 2 Фармакологический анамнез

Препараты Март 2009 г. Март 2010 г. Март 2011 г. Январь 2013 г. Февраль 2014 г.

Метипред, мг 12 10 8 8 8

Микофенолата мофетил, г/сут 2 2 2 2 2

Ацетилцистеин, мг/сут 600 600 600 600 600

Пентоксифиллин, мг/сут 600 600 600 600 600

Аторвастатин, мг/сут – 10 10 10 10

Бисопролол, мг/сут – 2,5 – – –

Омепразол, мг/сут – 20 – – 20

Примечание. СДЛА – систолическое давление в легочной артерии.

Рис. 3. Капилляроскопические изменения, указывающие на скле-
родермический тип микроангиопатии с признаками активности:
снижение плотности капилляров с формированием бессосуди-
стых участков (стрелка) и ростом кустовидных капилляров
(двойная стрелка)

Рис. 2. Изменения в легких при КТВР, сделанные в 2009 г. (а), 2010 г. (б) и 2014 г. (в)

а б в



при этом первый значительно превалирует. Клинически

значимый фиброз легких развивается приблизительно

у 40% больных [6]. Как следствие у 4 из 10 больных ССД

выявляется ИФЛ со снижением ФЖЕЛ менее чем 75% от

должной величины [15]. Максимальное снижение функ-

ции легких отмечается в течение первых 3–4 лет после

появления признаков ССД, помимо синдрома Рейно

(СР) [16]. Эти наблюдения указывают на то, что фиброз

легких является относительно ранним осложнением

ССД. Во многих исследованиях показано, что значитель-

ный фиброз легких на ранней стадии ССД является пре-

диктором неблагоприятного исхода болезни и фактором

высокого риска смерти [15, 17, 18]. На это указывают

и результаты ретроспективного анализа 9-летней выжи-

ваемости у 953 больных ССД, которая составила 72%

у больных без выраженных органных поражений и только

30% у больных с ИФЛ [19]. ИФЛ при ССД развивается

преимущественно у больных с диффузной формой болез-

ни, которая характеризуется прогрессирующим течением

и неблагоприятным прогнозом. Симптомы ИФЛ при

ССД неспецифичны, и в течение длительного времени

ИФЛ может протекать бессимптомно. Все вышесказан-

ное обосновывает актуальность ранней диагностики ССД

и ассоциированного с ней ИФЛ с целью своевременного

начала адекватной терапии. 

В представленном случае диагноз ССД был устано-

влен с задержкой на 3 года. Диагноз соответствует крите-

риям Американской коллегии ревматологов (ACR)

1980 г.: у больной имелась проксимальная склеродер-

мия – единственный большой критерий, наличия кото-

рого достаточно для подтверждения диагноза [20]. До-

полнительно к большому критерию у больной имелись

два малых критерия – склеродактилия и фиброз легких.

Диагноз является достоверным и при применении новых

совместных диагностических критериев АCR и Европей-

ской антиревматической лиги (EULAR) 2013 г., в кото-

рых впервые применена балльная оценка этих критериев

[21]. В соответствии с ними у больной имеется 12 баллов

(СР – 3, склеродактилия – 2, ИФЛ – 2, капилляроскопи-

ческие изменения – 2, антитела к Scl70 – 3) при необхо-

димом для диагноза минимуме в 9 баллов. Как показыва-

ет это наблюдение, клинические особенности начала

и течения болезни, а также выявление атипичных изме-

нений при использовании инструментальных методов

могут быть причиной поздней диагностики как ССД, так

и ассоциированного с ним ИФЛ. В нашем случае таки-

ми особенностями были: 1) дебют ССД с признаков по-

ражения легких, которые появились одновременно с СР;

2) развитие ИФЛ у больной с лимитированной формой

ССД на ранней стадии заболевания; 3) выявление анти-

тел к топоизомеразе-1 при лимитированной форме ССД

и 4) односторонний характер изменений в легких при

КТВР. Однако все перечисленные особенности, за ис-

ключением последнего пункта, достаточно широко опи-

саны у больных ССД.

Как свидетельствуют наши наблюдения и данные

других авторов [22–24], ИФЛ может быть первым

и единственным проявлением СЗСТ, в том числе и ССД.

В целом СЗСТ выявляются приблизительно у 15% боль-

ных с ИФЛ [25]. Предполагается, что у некоторых боль-

ных, не имеющих достаточно критериев для подтвер-

ждения диагноза, может иметь место «преимущест-

венно легочная форма» СЗСТ [11]. По этой причине,

согласно последним совместным рекомендациям Аме-

риканского и Европейского торакальных обществ по

диагностике и лечению идиопатического ИФЛ, у боль-

шинства этих больных, даже при отсутствии признаков

СЗСТ, следует проводить серологические тесты, вклю-

чая определение ревматоидного фактора, антител к ци-

клическому цитруллинированному пептиду, антинукле-

арного фактора [26]. 

Хотя ИФЛ ассоциируется с диффузной формой ССД,

данное осложнение нередко развивается также у больных

с лимитированной формой заболевания. При ретроспек-

тивном анализе частоты развития клинически значимого

фиброза легких у 398 больных ССД за 15-летний период

ИФЛ выявлен у 42% больных с диффузной и у 22% боль-

ных с лимитированной формами заболевания. Эти же ав-

торы показали, что развитие значительного фиброза лег-

ких на ранней стадии болезни, независимо от клинической

формы заболевания, более чем в 2 раза повышает риск ле-

тального исхода [27]. 

У большинства больных ССД выявляются антинук-

леарные антитела в высоких титрах, и чаще всего нуклео-

лярного типа. Из большого числа аутоантител наиболее

специфичными для ССД являются антитела к Scl-70,

РНК-полимеразе 3 и антицентромерные антитела. Среди

этих аутоантител только антитела к Scl-70 тесно ассоци-

ируются с ИФЛ. Частота их выявления среди больных

ССД с легочным фиброзом составляет приблизительно

45% [28]. Антитела к Scl-70 ассоциируются как с наличи-

ем, так и с выраженностью рентгенологических призна-

ков ИФЛ [29, 30]. Также показано, что антитела к Scl-70

коррелируют с выраженностью рестриктивного пораже-

ния легких и уменьшения легочных обьемов [31, 32], хо-

тя такая ассоциация наблюдалась не во всех исследова-

ниях [33, 34]. В проспективном исследовании GENISOS,

целью которого было выявление предикторов снижения

ФЖЕЛ при длительном наблюдении (в среднем 3,8 года)

266 больных, единственным фактором, который ассоци-

ировался с ускоренным снижением ФЖЕЛ, было нали-

чие антител к Scl-70 [35]. Кроме того, это исследование

подтвердило результаты предыдущих работ, в которых

было показано, что исходная ФЖЕЛ <50% является пре-

диктором высокого риска летального исхода [6, 36]. Вме-

сте с тем в некоторых исследованиях антитела к Scl-70

выявлялись приблизительно у 10% больных с лимитиро-

ванной формой ССД [28, 37]. В одном из сообщений

приблизительно у 1/3 больных с этими антителами име-

лась лимитированная форма ССД [4]. Также описаны от-

дельные случаи выявления антител к Scl-70 у больных

с лимитированной формой ССД [38]. 

Диагноз ИФЛ, ассоциированного с ССД, устанав-

ливается на основе совокупности симптомов, данных

физикального обследования, изменений ФВД и картины

при КТВР [39, 40]. При этом КТВР обладает наиболее

высокой чувствительностью и специфичностью, по срав-

нению с другими методами. Данный метод позволяет ви-

зуализировать изменения типа матового стекла и фиброз

легких, который ассоциируется с ретикулярными затем-

нениями и иногда с тракционными бронхоэктазами [41,

42]. Изменениями КТВР, позволяющими заподозрить

ИФЛ, являются нерезко очерченные субплевральные ин-

фильтраты или уплотнения в задних сегментах нижних

долей, ретикулярные интерстициальные инфильтраты

и субплевральные изменения типа «медовых сот». По ме-
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ре прогрессирования болезни развиваются тракционные

бронхоэктазы и большие кистозные изменения [42].

В классификационных критериях ССД, предложенных

ACR в 1980 г. и до последнего времени используемых

и как диагностические, в качестве одного из критериев

указан двусторонний базальный легочный фиброз [20].

Согласно данному в этих критериях определению, фиб-

роз легких при ССД описывается как двусторонний рети-

кулярный тип линейных или линейнонодулярных уплот-

нений, которые наиболее выражены в базальных отделах

легких на стандартных рентгенограммах грудной клетки;

могут иметь вид диффузных вкраплений или сотового

легкого и не являются признаком первичного заболева-

ния легких. Тем самым подчеркивается, что фиброзные

изменения при ССД являются двусторонними, симмет-

ричными и охватывают преимущественно базальные

и субплевральные отделы легких. В нашем случае при

КТВР наблюдался полный спектр характерных призна-

ков фиброза легких при ССД, но эти изменения носили

односторонний характер. Первичное заболевание легких

было исключено по результатам обследований в пульмо-

нологических клиниках. За время 5-летнего наблюдения

не установлено развития клинических симптомов или

изменений на КТВР в контралатеральном легком. В ре-

зультате проведенного нами поиска не было найдено

описания аналогичного случая. Таким образом, предста-

вленный случай является первым описанием односто-

роннего ИФЛ при ССД и указывает на необходимость

исключения СЗСТ, в первую очередь ССД, при выявле-

нии подобных изменений в легких в сочетании с внеле-

гочными проявлениями. 
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