
Системная красная волчанка (СКВ) — хроничес�
кое системное аутоиммунное заболевание неизвест�
ной этиологии. Неконтролируемая гиперпродукция
органонеспецифических аутоантител к различным
антигенам ядра клеток приводит к развитию значи�
тельной вариабельности клинических проявлений
данного заболевания [1]. Смертность при СКВ в 3
раза выше, чем в популяции [5]. Жизненный и соци�
альный прогноз во многом зависит от скорости и сте�
пени вовлечения жизненно важных органов и систем
в патологический процесс. Патоморфологическая
картина при СКВ характеризуется формированием
иммуновоспалительного процесса во всех тканях
и органах, преимущественно за счет отложения им�
мунных комплексов в сосудистой стенке, что ведет
к нарушению функций внутренних органов и посте�
пенному развитию полиорганной недостаточности
[2]. Из достаточно большого количества поражений
различных органов и систем наиболее неблагопри�
ятными являются повреждения органов дыхания [6].

Поражение дыхательной системы при СКВ хара�
ктеризуется вовлечением всех структурных компо�
нентов: верхние дыхательные пути, сосуды, парен�
хима, плевра и дыхательные мышцы [2]. При этом
спектр легочной патологии настолько широк, что
течение СКВ может сопровождаться просто отдель�
ными симптомами со стороны дыхательной систе�
мы, а может осложняться острыми и жизнеугрожа�
ющими состояниями. К первичным внутригрудным
проявлениям при СКВ относят острый люпус�пнев�
монит, интерстициальные пневмонии, легочные
(альвеолярные) геморрагии, легочную гипертен�
зию, легочный васкулит, тромбоэмболические
поражения легочных артерий [8–12]. Развитие дис�
ковидных ателектазов вследствие дисфункции
диафрагмы, оппортунистические легочные ин�
фекции и лекарственные токсические поражения
легких (иммуносупрессивными препаратами),
вторичные осложнения на фоне сердечной и почеч�
ной патологии относятся к вторичным внутри�
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грудным проявлениям легочной патологии при
СКВ [12].

Поражение плевры — самое частое и характер�
ное клиническое проявление СКВ [8, 13]. Именно
плевриты в рамках серозитов внесены в диагности�
ческие критерии Американской коллегии ревмато�
логов для диагностики системной красной волчанки
[2]. Точных данных о встречаемости СКВ�ассоции�
рованных плевритов нет [12, 13]. Так, по данным
различных авторов, болевой синдром в грудной
клетке вследствие развития плеврита присутствует
у 45–60% пациентов, в 50% случаев плеврит со�
провождается плевральным выпотом, подтвержден�
ным клинически, в 93% — патологические измене�
ния плевры выявляются в ходе аутопсии [8, 14].
Плевральный выпот обычно носит двусторонний ха�
рактер и может обнаруживаться при бессимптом�
ном течении, как в дебюте заболевания, так и на фо�
не развернутой клинической картины [15] (рис. 1).

Плевральные боли, сопровождающиеся лихорад�
кой, одышкой и/или кашлем, могут служить предве�
стниками обострения СКВ [13]. Чаще всего боли
возникают в реберно�диафрагмальных углах и уси�
ливаются при глубоком вдохе или кашле [12–14].
Экссудат при плевритах в рамках СКВ характеризу�
ется более высоким содержанием глюкозы
(>70 мг/дл), низким содержанием лактатдегидроге�
назы (<500 МЕ/л) и pH>7,2 по сравнению с выпо�
том, характерным для ревматоидного артрита [16].
Антинуклеарный фактор, анти�ДНК антитела и LE�
клетки могут обнаруживаться в выпоте [17, 18].
Гистологически изменения плевры носят неспеци�
фический характер и представляют собой лимфоци�

тарно�плазматическую инфильтрацию, фибриноид�
ный некроз и фиброз, поэтому плевральная биопсия
редко выполняется в диагностических целях [19].
Во время торакоскопии характерно выявление узел�
ков на висцеральной плевре, в результате иммуноф�
люоресцентного анализа биоптатов которых обна�
руживаются отложения иммунных комплексов [20].

Терапия поражения плевры зависит от тяжести,
так, например, бессимптомный экссудативный вы�
пот может не требовать лечения. При выраженном
болевом синдроме хороший эффект дают препараты
ряда НПВП и глюкокортикостероиды [21]. В более
тяжелых и рефрактерных к терапии глюкокортико�
стероидами случаях появляется необходимость в до�
бавлении к лечению гидрохлорохина или азатиопри�
на [21, 22]. Изредка плеврит требует применения
хирургических методов лечения [22].

Клинически значимо протекающие интерстици�
альные пневмонии отягощают течение СКВ
у 3–13% пациентов [8–11, 23]. Однако чаще всего
они характеризуются бессимптомным течением
и выражаются в появлении крепитаций в базальных
отделах легких при аускультации, изменениях пока�
зателей функции легких по данным спирографии,
уплотнением легочной ткани с постепенным разви�
тием «сотового легкого» по данным рентгеногра�
фии органов грудной клетки в двух третьих случаях
заболеваний [12, 13, 24]. На основании классифи�
кации интерстициальных пневмоний Европейского
респираторного общества (ERS) и Американского
торакального общества (ATS) наиболее часто
в рамках СКВ встречаются неспецифическая, деск�
вамативная и лимфоидная интерстициальные пнев�
монии [25, 50]. Гистологические признаки легочного
поражения являются неспецифическими и характе�
ризуются различной степенью периваcкулярной
инфильтрации, перибронхиальной лимфоидной ги�
перплазией, интерстициальным фиброзом и гипер�
плазией пневмоцитов второго типа [8]. Достовер�
ных корреляционных связей между клинической
картиной, серологическими маркерами и функцио�
нальными показателями не выявлено [8, 10, 12, 13].
Тяжелый прогрессирующий интерстициальный ле�
гочный фиброз редко осложняет картину СКВ, чаще
всего такое течение интерстициального поражения
рассматривают в рамках перекрестного синдрома,
так как параллельно обнаруживают черты склеро�
дермии — например, феномен Рейно, склеродакти�
лию, телеангиэктазии, нарушения капиллярного
кровотока [26].

Острый люпус�пневмонит, клинически проявля�
ющийся такими схожими с инфекционным процес�
сом симптомами, как кашель, одышка, тахипноэ,
гипоксемия и лихорадка, имеет место в 1–4% слу�
чаев СКВ [8, 10, 12]. Реже отмечают проявления
в виде плевральных болей и гемофтиза [13]. С помо�
щью рентгенографии и компьютерной томографии
высокого разрешения отмечаются неспецифические
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Рис. 1. Пациентка Л., 61 год. Жалобы на одышку.

При МСКТ в правой плевральной полости определяется

жидкость толщиной слоя до 42 мм, прилежащие отделы ле�

гочной ткани коллабированы.



инфильтративные изменения, имеющие как одно�
сторонний, так и двусторонний характер, чаще все�
го в нижних отделах легких [24] (рис. 2).

Гистологические изменения также имеют неспе�
цифические черты и характеризуются повреждени�

ем альвеолярно�капиллярной мембраны и некро�
зом, инфильтрацией воспалительными клетками,
отеком, геморрагиями и гиалиновыми мембранами
[8]. Описывают картину микроангиита с вовлечени�
ем капиллярного русла с фибриновыми тромбами
и нейтрофильной инфильтрацией [27, 28].

Легочные (альвеолярные) геморрагии являются
редкими, но смертельно опасными осложнениями
течения СКВ, приводящие к летальности в 50–90%
случаев [29]. Клинические симптомы данного состо�
яния неспецифические и характеризуются диффуз�
ными инфильтратами на рентгенограммах легких,
гемофтизом, одышкой, гипоксемией и анемией [12,
13]. Как правило, альвеолярное кровотечение явля�
ется вторичным по отношению к развивающемуся
легочному капилляриту в рамках СКВ и имеет мес�
то у пациентов с длительным анамнезом СКВ, высо�
кими титрами анти�ДНК антител и другими внеле�
гочными проявлениями [8, 28, 29]. Так, например,
отмечена более высокая частота легочных кровоте�
чений у пациентов с активным гломерулонефритом,
особенно после проведения пульс�терапии глюко�
кортикостероидами [30]. Выполнение бронхоскопии
с оценкой бронхоальвеолярного лаважа (БАЛ)
и трансбронхиальной биопсии являются диагности�
чески оптимальными в связи с высоким риском ле�
тальности данного состояния и позволяют провести
дифференциальную диагностику при подозрении на
легочное альвеолярное кровотечение [12, 13, 31].
Так, наличие свободной крови в дыхательных путях,
серозно�геморрагического БАЛ, наполненные ге�
мосидерином макрофаги, отсутствие гнойной мок�
роты и микроорганизмов приводит к заключению

о диагнозе альвеолярного кровоизлияния [32].
По результатам биопсии отмечаются обширные
кровотечения в просвет альвеол, наличие капилля�
рита (рис. 3), отложение иммунных депозитов, пре�
имущественно IgG, C3 [28, 31].

Из�за малой частоты данного осложнения тече�
ния СКВ достоверных данных о преимуществе опре�
деленных тактик в терапии кровотечений нет.
По данным корейских авторов, методом выбора,
улучшающим прогноз, являются высокие дозы глю�
кокортикостероидов, в сочетании с циклофосфаном,
плазмаферезом или без них [30, 33].

Развитие синдрома легочной гипертензии наблю�
дается в 5–14% случаев больных СКВ в виде перви�
чной (идиопатической) или вторичной патологии на
фоне таких процессов, как васкулиты сосудов, вазос�
пазм, тромбоз, острые и хронические поражения
паренхимы, эндотелиальная дисфункция [2]. Распро�
страненность легочной гипертензии при СКВ оцени�
вается в интервале от 9–14% [12, 13, 34]. Гипертен�
зия чаще носит мягкий, субклинический характер,
однако описаны случаи прогрессирования состояния
с повышением легочного сосудистого сопротивления
и резким ограничением продолжительности жизни
больных СКВ [34]. Самой частой причиной развития
легочной гипертензии служит наблюдаемый в рамках
СКВ вторичный антифосфолипидный синдром (АФС).
68% пациентов с АФС относятся к больным СКВ
[35]. Еще в 1977 году Johansson и соавт. составили
клиническое описание синдрома, проявляющегося
рецидивирующими венозными тромбозами, геморра�
гической капилляропатией с циркулирующим антико�
агулянтом и ложноположительной реакцией Вассер�
мана, и охарактеризовали его как «периферический
сосудистый синдром, перекрещивающийся с СКВ»
[35]. И только в 1983 г. Благодаря работам
G. R. V. Hughes, а затем E. N. Harris данный синдром
получил название антикардиолипиновый синдром,
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Рис. 2. Пациентка М., 26 лет, с достоверным диагнозом СКВ. Жалобы на фебрильную лихорадку, непродуктивный кашель,

одышку в покое. МСКТ. Явления люпус�пневмонита. Диффузное уплотнение легочной ткани по типу «матового стекла» рас�

положенное периваскулярно. При построении и анализе изображений в режиме цветовой фильтрации (Page Phase и Holtron)

в зонах уплотнения по типу «матового стекла» выявляются множественные расширенные сосуды.



или синдром антител к антифосфолипидным антите�
лам (аФЛ) [34, 35]. АФЛ представляют собой гетеро�
генную популяцию антител, к которым относят волча�
ночный антикоагулянт и антитела к кардиолипину,
приводящих к развитию достаточно очерченного сим�
птомокомплекса, проявлением которого являются ве�
нозные и/или артериальные тромбозы, различные

формы акушерской патологии, тромбоцитопения [2].
В основе данной патологии, по современным предста�
влениям, лежит своеобразная васкулопатия, обуслов�
ленная невоспалительным и/или тромботическим по�
ражением сосудов и заканчивающаяся их окклюзией
[2, 34, 35] (рис. 4).

Венозный тромбоз — самое частое проявление
АФС. Тромбы обычно локализуются в глубоких ве�
нах нижних конечностей, но нередко в печеночных,
портальных венах, поверхностных и других венах
[34, 36]. Именно хронические рецидивирующие эм�
болии из глубоких вен нижних конечностей в легкие
становятся причиной постепенного развития легоч�
ной гипертензии [10, 13].
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Рис. 3. На обзорной рентгенограмме достоверных признаков

изменений в легких не выявлено. При МСКТ в режиме цве�

товой фильтрации изображений (Page Phase) и при объем�

ной реконструкции выявляются участки уплотнения легочной

ткани, расположенные в базальных сегментах обоих легких,

приближающихся к треугольной форме, широко прилежа�

щих к плевре, к которым подходят расширенные сосуды.

Рис. 4. Пациентка С., 43 лет, с достоверным диагнозом СКВ,

вторичным антифосфолипидным синдромом. Жалобы на

резко возникшие боли в правой половине грудной клетки,

одышку в покое. МСКТ. Тромбоэмболия правой ветви

легочной артерии.



Не менее редкими причинами повышения легоч�
ного давления служат фиброзные перестройки па�
ренхимы в результате развития пневмонитов и вас�
кулитов. Повреждение сосудистой стенки
вследствие развития васкулита в рамках СКВ чаще
всего возникает из�за отложения иммунных комп�
лексов на стенках сосудов [37] (рис. 5).

Другим механизмом вовлечения сосудистого русла
в патогенезе СКВ является окклюзионная васкуло�
патия. В 1991 году впервые на фоне высокой актив�
ности СКВ был описан синдром острой обратимой
гипоксемии (acute reversible hypoxemia — ARH), ко�
торый проявлялся нарушением диффузионной спо�
собности легких, изменением газового состава крови
без очевидных паренхиматозных изменений в легких
[38–40]. В ходе изучения причин возникновение дан�
ного синдрома, у пациентов с высокой иммунологиче�
ской активностью СКВ, особенно с повышенным со�
держанием продуктов распада комплемента C3a
desArg, было обнаружено повышение экспрессии на
поверхности эндотелия трех разных молекул адгезии:

Е�селектина, VCAM�1 и ICAM�1 [39, 40]. Пере�
груженность эндотелия адгезивными молекулами,
активация системы комплемента лежат в основе по�
вышенной адгезии лейкоцитов к эндотелию и возни�
кновении лейкоцитарной окклюзии сосудистого рус�
ла [39, 40]. В большинстве описанных случаев был
получен хороший ответ на высокие дозы кортикосте�
роидов, в то время, как низкие дозы ГКС с высокими
дозами аспирина уменьшали легочные проявления,
но недостаточно подавляли активность СКВ [8, 27].

Риск развития инфекционных поражений дыха�
тельной системы при СКВ в 3 раза выше, чем в по�
пуляции [41]. Несмотря на то, что СКВ характеризу�
ется множественными разноплановыми дефектами
иммунной системы, такими как, например, дефекты
фагоцитарной функции альвеолярных макрофагов,
хемотаксической и фагоцитарной функции нейтро�
филов, функции Т�клеток, реакции гиперчувстви�
тельности замедленного типа, дендритных клеток, В�
клеток и естественных киллеров [8, 37], многие
авторы связывают частое развитие инфекций дыха�
тельной системы в рамках СКВ, с применением им�
муносупрессивной терапии, нежели патологии им�
мунной системы [42]. Ателектазы, поражение
паренхимы и слабость дыхательной мускулатуры
предрасполагают к частому вовлечению респиратор�
ного тракта в инфекционный процесс в связи с нару�
шением работы мукоцилиарного аппарата и разви�
тием застойных явлений в нижних отделах легких
[12, 13]. Помимо типичных возбудителей внеболь�
ничных пневмоний, для пациентов с СКВ характерно
поражение дыхательной системы такими микроорга�
низмами, как Staphylococcus aureus, Mycobacterium
species, Pneumocystis carinii и Nocardia species [41]
(рис. 6).

Поражение бронхиального дерева с проявлениями
бронхообструктивного синдрома редко отягощает те�
чение СКВ [12]. Если и присутствуют изменения
функции внешнего дыхания, то, как правило, они про�
текают без выраженной клинической симптоматики.
В рамках СКВ описаны случаи облитерирующего
бронхиолита, состояния, характеризующегося вос�
палительными и фиброзными изменениями в брон�
хиолах и альвеолярных протоках, приводящие к раз�
витию обструкции [43]. Появление медленно
прогрессирующей одышки, сухого кашля в сочетании
с бронхообструктивным типом изменения функции
внешнего дыхания, уменьшением легочного рисунка
по периферии и синдромом гипервоздушности по дан�
ным рентгенографии говорит о развитии обструктив�
ного бронхиолита [42, 43]. Компьютерная томография
высокого разрешения позволяет выявить картину мо�
заичного чередования участков с редуцированным
кровотоком и воздушными ловушками, а также появ�
ление бронхиолоэктазов, бронхоэктазов, участков
утолщение стенки бронхов [24]. В литературе описа�
ны случаи криптогенной интерстициальной пневмо�
нии (Cryptogenic organizing pneumonia — COP) или
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Рис. 5. Участок уплотнения легочной ткани треугольной

формы, широко прилежащий к плевре, к которому подходит

расширенный сосуд, обрывающийся у вершины треугольника

(зона микроинфаркта нетромботической природы).



как раньше называли bronchiolitis obliterans organiz�
ing pneumonia (BOOP), которую связывают с аутоим�
мунной патологией [44, 45]. Это тип интерстициаль�

ного воспалительного поражения бронхиол, респира�
торных бронхиол, альвеолярных ходов и стенок аль�
веол с развитием грануляционной ткани [12]. На ком�
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Рис. 6. Пациентка М., 31 года, с достоверным диагнозом СКВ. Жалобы на фебрильную лихорадку, продуктивный кашель.

МСКТ. Участки инфекционной деструкции в верхних отделах обоих легких.

Рис. 7. Пациент М, 20 лет, с достоверным диагнозом СКВ. Жалобы на выраженную прогрессирующую одышку. При МСКТ

выявлены единичные дисковидные коллапсы в наддиафрагмальных отделах правого легкого.



пьютерной томографии высокого разрешения COP
характеризуется двусторонними участками уплотне�
ния легочной ткани, мигрирующего характера, как
правило, в субплевральных и перибронхиальных об�
ластях, увеличением перибронхиальных и периброн�
хиолярных лимфатических узлов, утолщением брон�
хиальной стенки с участками дилатации [24, 41].
Жалобы пациента сводятся к медленно нарастающей
одышке, сухому кашлю, вследствие среднетяжелой
обструкции дыхательных путей, резистентной к тера�
пии бронходилататорами [44, 45].

Еще одной причиной развития прогрессирующей
одышки при СКВ может служить так называемый
синдром слабости диафрагмы, или синдром «смор�
щивающегося легкого» (shrinking lung syndrome —
SLS). Клинически синдром проявляется одышкой,
болью в грудной клетке, ортопноэ. Характерны из�
менения функции дыхания по рестриктивному типу,
уменьшение объема легких без какой�либо парен�
химатозной патологии, высокое стояние купола диа�
фрагмы и появление ателектазов в базальных отде�
лах по данным МСКТ [46, 47] (рис. 7, 8).

Для проведения дифференциальной диагностики
между слабостью дыхательных мышц и первичным
поражением паренхимы легких или плевральных при�
чин уменьшения объема легких необходимо примене�
ние инвазивных методов исследования с помощью пи�
щеводных и желудочных манометров, стимуляции
диафрагмального нерва, или электромиографии диа�
фрагмы [46, 47, 49].

Таким образом, спектр плевропульмональной па�
тологии в рамках СКВ широко варьирует по тяже�
сти от минимальных болей в грудной клетки вслед�
ствие развития серозита до угрожающих жизни
пациента легочных кровотечений [12, 13]. При этом
большая часть патологии не имеет характерных
специфических проявлений и требует кропотливой
работы по диагностике [8]. Но лишь немногие ис�
следования посвящены клинико�лабораторному
и инструментальному изучению пульмонологичес�
ких аспектов СКВ. Так, рутинные методы клиничес�

кого обследования и рентгенографии легких не дают
достаточной информации для фиксирования патоло�
гических изменений в бронхолегочной системе на
ранних этапах формирования. С постепенным вне�
дрением в ревматологическую практику компью�
терной томографии высокого разрешения, новых
режимов 3D�компьютерной реконструкции с ис�
пользованием цветового картирования появляются
новые диагностические возможности для детальной
оценки характера интерстициального, а также экст�
рапаренхиматозного поражения дыхательной систе�
мы [24]. В большинстве случаев, даже несмотря на
неспецифичность клинической симптоматики, ком�
пьютерная томография, дополненная проведением
трансбронхиальной биопсии с иммуногистохи�
мическим исследованием биоптата, с высокой
вероятностью позволяет идентифицировать пато�
морфологическую картину плевропульмональной
патологии [50].
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Рис. 8. Пациент С., 40 лет, с достоверным диагнозом СКВ. Жалобы на одышку при минимальной физической нагрузке.

МСКТ. Высокое стояние диафрагмы с двух сторон — на уровне переднего отрезка V ребра справа и на уровне VI отрезка

переднего ребра слева.
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