
Поражение органов дыхания при системной

склеродермии отмечается примерно у 70% больных

и характеризуется развитием диффузного пневмофи-

броза с преимущественной локализацией в базаль-

ных отделах легких, а также наличием спаечного

процесса и утолщением плевры. Клинические при-

знаки на начальной стадии в большинстве случаев

незначительны или отсутствуют, в то время как

функциональные нарушения и рентгенологические

изменения уже имеются [1—3]. Изучение патогенеза

заболевания открыло новые аспекты в развитии наи-

более характерных и прогностически неблагоприят-

ных проявлений системной склеродермии и позво-

лило подойти к формированию более дифференци-

рованной, селективной программы лечения с учетом

клинических особенностей и морфогенеза основных

локализаций процесса [1—3]. Так, при активном вос-

палительном процессе в легких при системной скле-

родермии наряду с использованием антифиброзных

препаратов рекомендуется применение кортикосте-

роидов и иммунодепрессантов, что улучшает про-

гноз заболевания и качество жизни пациентов [1—4].

Согласно современной классификации, выделя-

ется висцеральная форма системной склеродермии,

при которой преобладает поражение внутренних ор-

ганов и сосудов, а кожные изменения минимальны

или отсутствуют [1—3]. По данным литературы, эта

форма встречается относительно редко, что, воз-

можно, связано с трудностями диагностики и пра-

вильной трактовки заболевания [1—3]. Однако не-

обходимо отметить, что именно висцеральная пато-

логия, ее структура и выраженность определяют тя-

жесть состояния пациента и прогноз болезни.

В представленном клиническом наблюдении по-

ражение легких в виде фиброзирующего альвеолита

опережало другие проявления системной склеродер-

мии на несколько лет, а присоединение другой вис-

церопатии (острой склеродермической нефропатии)

определило неблагоприятный исход заболевания.

Описание случая и обсуждение
Пациентка К., 38 лет, бухгалтер, наблюдалась

в пульмонологическом отделении Областной клини-

ческой больницы (ОКБ) г. Саратова в течение пяти лет.

При первой госпитализации в мае 1999 г. предъ-

являла жалобы на одышку смешанного характера

при небольшой физической нагрузке, кашель с от-

делением скудного количества слизистой мокроты,

субфебрилитет, общую слабость.

Из анамнеза известно, что заболела остро в марте

1998 г., когда после переохлаждения появились феб-

рильная лихорадка, мучительный малопродуктивный

кашель с отделением скудного количества светлой

мокроты, одышка при обычной физической нагрузке.

Через неделю от начала заболевания амбулаторно был

выставлен диагноз двусторонней нижнедолевой пнев-

монии, однако рентгенологического подтверждения

получено не было. Проводилась антибактериальная

терапия, на фоне которой в течение 7—10 дней темпе-

ратура тела снизилась до субфебрильной, но кашель

и одышка прежней выраженности сохранялись. В по-

следующем в течение года неоднократно лечилась ам-

булаторно и в стационарах города, где выставлялся

диагноз двусторонней нижнедолевой пневмонии.

Дважды проводилась антибактериальная терапия без

явного клинического эффекта. Сохранялись мало-

продуктивный кашель, субфебрилитет, общая сла-

бость, постепенно прогрессировала одышка, которая

на момент госпитализации в ОКБ (в мае 1999 г.) бес-

покоила при небольшой физической нагрузке.

Объективно (при первой госпитализации в пуль-

монологическое отделение ОКБ): пациентка обыч-

ного телосложения, удовлетворительного питания,

рост 155 см, масса тела 60 кг, кожа обычной окраски,

высыпания и уплотнения отсутствуют. ЧД 22 в 1

мин. Грудная клетка обычной формы, равномерно

участвует в акте дыхания, при пальпации и перкус-

сии изменений не выявлено. При аускультации

в нижнебоковых отделах грудной клетки справа

и слева выявлялась двусторонняя базальная крепи-

тация. ЧСС 90 в 1 мин, область сердца без видимых

изменений, верхушечный толчок не пальпируется,

границы относительной сердечной тупости в преде-

лах нормы. Тоны сердца ясные, ритмичные, акцент

II тона над легочной артерией. По остальным орга-

нам и системам патологии не выявлено.

При проведении лабораторных исследований из

патологических изменений выявлены: увеличение

СОЭ до 42 мм/ч, лейкоцитоз 13 тыс/мл, C-реактив-

ный белок (СРБ) ++, повышение уровня циркулиру-

ющих иммунных комплексов (ЦИК) до 200 опт. ед.,
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остальные показатели общего анализа крови и био-

химического исследования соответствовали норме.

При спирографии выявлено нарушение функ-

ции внешнего дыхания (ФВД) по рестриктивному

типу (жизненная емкость легких — ЖЕЛ — 68%).

Заключение по результатам рентгенографии ор-

ганов грудной клетки: фиброз базальных сегментов

и сетчатая деформация легочного рисунка в средних

и нижних отделах с обеих сторон, обусловленная

пневмосклерозом.

Компьютерная томография легких: в перифери-

ческих и субплевральных отделах нижнего и средне-

го пояса легких определяется фиброзное утолщение

интерстиция с формированием мелких воздушных

полостей и бронхоэктазов («сотовое легкое»); в при-

лежащей легочной ткани — повышение плотности

по типу «матового стекла». Таким образом, выявлена

картина, характерная для фиброзирующего альвео-

лита в активной стадии [5]. 

Учитывая прогрессирующую дыхательную недо-

статочность, двустороннюю базальную крепитацию,

рестриктивные нарушения ФВД, повышение остро-

фазовых показателей крови, характерные R-томо-

графические изменения в легких, было высказано

предположение о наличии у пациентки фиброзиру-

ющего альвеолита.

С целью морфологической верификации диаг-

ноза проведена торакоскопия с краевой резекцией

легкого и последующим гистологическим исследо-

ванием. Описание морфологического препарата:

в просвете альвеол — клеточные элементы, предста-

вленные преимущественно альвеолярными макро-

фагами, в межальвеолярном пространстве — лимфо-

цитарная и нейтрофильная инфильтрация, единич-

ные фокусы и поля фиброза, гиперплазированные

миоциты. Заключение: морфологическая картина

соответствует диагнозу фиброзирующего альвеоли-

та. Препараты были консультированы на кафедре

патологической анатомии ММА им. И.М. Сеченова

в 1999 г. Заключение: признаки активного фибрози-

рующего альвеолита, начало формирования «сото-

вого легкого», стадия интерстициального фиброза. 

Таким образом, пациентке выставлен диагноз:

идиопатический фиброзирующий альвеолит, хрони-

ческое течение, высокая степень активности. Нача-

та терапия системными глюкокортикостероидами

(ГКС) — преднизолон 60 мг/сут. Через 2 нед от нача-

ла терапии у пациентки нормализовалась темпера-

тура тела, уменьшилась выраженность одышки

и кашля, улучшились лабораторные показатели

(СОЭ снизилась до 20 мм/ч, уровень лейкоцитов —

до 8 тыс/мл, ЦИК — до 20 опт. ед.). Больная была

выписана на амбулаторное лечение с систематиче-

скими ежемесячными осмотрами.

При амбулаторном ведении пациентки через 3

мес начато постепенное снижение дозы системных

ГКС до поддерживающей — 20 мг/сут, которую боль-

ная принимала в течение последующих двух лет. Со-

стояние оставалось удовлетворительным — одышка

возникала лишь при значительной физической на-

грузке, температура тела была нормальной, кашель

не беспокоил, сохранялась работоспособность.

Летом 2001 г. после перенесенной респираторной

инфекции пациентка отметила усиление одышки

и кашля, повышение температуры тела до субфеб-

рильных цифр, при обследовании выявлено увеличе-

ние параметров, характеризующих активность вос-

паления (СОЭ, СРБ, ЦИК). С этого времени боль-

ной начата программная интенсивная противовос-

палительная терапия — внутривенное введение

преднизолона в режиме пульс-терапии в сочетании

с циклофосфаном. Пульс-терапия проводилась регу-

лярно, вначале ежемесячно, с постепенным сниже-

нием дозы и кратности введения препаратов; кроме

того, пациентка продолжала принимать системные

стероиды в поддерживающей дозе 20—25 мг предни-

золона в сутки. Примерно через 1,5—2 мес отметила

улучшение самочувствия, произошла нормализация

лабораторных показателей. Однако, несмотря на

проводимую терапию, заболевание постепенно про-

грессировало: нарастала одышка, которая к 2003 г.

беспокоила при небольшой физической нагрузке,

в динамике уменьшалась ЖЕЛ, рентгенологически

увеличивались фиброзные изменения в легких.

В целом период с 1999 по 2003 г. характеризуется

относительно стабильным течением легочного про-

цесса с постепенным клинически малозначитель-

ным прогрессированием дыхательной недостаточ-

ности на фоне противовоспалительной терапии.

Сомнений в диагнозе основного заболевания не воз-

никало в течение 3 лет, т.е. до 2002 г., когда больная

отметила появление похолодания, онемение паль-

цев рук, их «посинение» в холодной воде. При рео-

вазографии сосудов верхних конечностей были об-

наружены значительное нарушение пульсового кро-

венаполнения, гипертонус сосудов. Выявленные из-

менения расценены как синдром Рейно в рамках ос-

новного заболевания, рекомендован прием сосудо-

расширяющих препаратов (курантил 75 мг/сут). 

C 2003 г. (через 5 лет от появления первых кли-

нических симптомов) пациентка отметила появле-

ние сухости кожи, чувства стянутости лица. Через

несколько месяцев присоединились полиартралгии,

затруднение при глотании твердой пищи. При объе-

ктивном осмотре выявлялись телеангиэктазии верх-

ней половины грудной клетки и лица, впервые за-

фиксировано повышение артериального давления

(АД) до 200/100 мм рт. ст.

При лабораторных исследованиях обращало на

себя внимание повышение уровня креатинина (от

150 до 200 мкмоль/л), появление протеинурии (до 1

г/сут). Скорость клубочковой фильтрации по форму-
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ле Кокрофта — Голта соответствовала III стадии хро-

нической болезни почек (30—40 мл/мин/1,73 м2).

Была выполнена рентгеноскопия желудка,

при которой выявлены признаки эзофагита, диски-

незии пищевода по гипотоническому типу. 

При рентгенографии суставов кистей выявлены

следующие изменения: сужение суставных щелей

дистальных межфаланговых суставов, деформация

суставных поверхностей, остеофиты по краям, то-

чечные обызвествления в мягких тканях вокруг сус-

тавов. Эти изменения характерны для склеродермии. 

При дуплексном исследовании сосудов почек вы-

явлены значительное обеднение внутрипочечного кро-

вотока, признаки выраженного нефроангиосклероза.

В связи с появлением полиорганности пораже-

ния (фиброзирующий альвеолит, синдром Рейно,

телеангиэктазии, склеродактилия, эзофагит, нефро-

патия) была произведена смена диагноза на систем-

ную склеродермию.

Появление стойкой артериальной гипертензии,

а также протеинурии и повышения уровня азотемии

было расценено как хроническая нефропатия

у больной системной склеродермией.

Учитывая сохраняющуюся активность процесса,

была продолжена программная активная терапия

преднизолоном на фоне перорального применения

преднизолона в дозе 25 мг/сут. Кроме того, пациент-

ка получала сосудорасширяющие препараты, а так-

же комбинированную гипотензивную терапию. D-

пеницилламин отменен из-за развития кожной ал-

лергической реакции.

В течение следующих 10 мес самочувствие паци-

ентки было относительно удовлетворительным, хотя

сохранялись описанные выше проявления заболева-

ния. Одышка не прогрессировала, АД не выше 160/100

мм рт. ст., уровень азотемии и протеинурии, скорость

клубочковой фильтрации сохранялись прежними. 

Значительное ухудшение состояния с марта

2004 г., когда вновь повысилось АД до 220/120 мм рт.

ст., на фоне чего произошло преходящее нарушение

мозгового кровообращения с клиникой судорожно-

го синдрома. Артериальная гипертензия не поддава-

лась терапии четырьмя гипотензивными препарата-

ми — АД сохранялось на уровне 180—200/120 мм рт.

ст. Через неделю после ухудшения состояния в тече-

ние 2 дней уменьшилось количество отделяемой мо-

чи до 250 мл, появились отеки на лице и туловище,

уровень креатинина вырос в 2,5 раза (до 500

мкмоль/л). При этом размеры почек и паренхимы

по данным УЗИ оставались нормальными. Через 15

дней после момента ухудшения при явлениях альве-

олярного отека легких, отека головного мозга насту-

пила смерть пациентки. Патологоанатомическое ис-

следование не проводилось.

Таким образом, причиной смерти пациентки

стало развитие истинной склеродермической почки

на фоне хронической нефропатии. Об этом свиде-

тельствует развитие острой почечной недостаточно-

сти с гипергидратацией, а также неконтролируемой

злокачественной артериальной гипертензии [1—3, 6,

7]. К сожалению, получить морфологическое под-

тверждение данного состояния не представилось

возможным. По данным литературы, острая нефро-

патия («истинная склеродермическая почка») харак-

теризуется бурным развитием почечной недостаточ-

ности вследствие генерализованного поражения ар-

териол и других сосудов почек с возникновением

кортикальных некрозов [2, 3, 6, 7].

Итак, в данном клиническом наблюдении фиб-

розирующий альвеолит явился дебютом системной

склеродермии, а проявления легочного процесса

опередили прочие клинические симптомы заболева-

ния на несколько лет. Следует отметить, что течение

альвеолита было относительно благоприятным и по-

ражение легких не сыграло основной роли в танато-

генезе, хотя отмечались постепенное снижение ле-

гочных объемов и нарастание фиброза. На фоне

проводимой интенсивной противовоспалительной

терапии был отмечен положительный эффект, выра-

жавшийся в относительной стабилизации легочного

процесса. Данное наблюдение подтверждает необ-

ходимость проведения интенсивной противовоспа-

лительной терапии при выявлении признаков ак-

тивного воспалительного процесса в легких и про-

грессирующей дыхательной недостаточности у па-

циентов с висцеральной формой системной склеро-

дермии [1—3]. Это позволяет остановить или замед-

лить прогрессирование легочного фиброза.
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