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томом различных заболеваний. Выделяют три 
группы причин, вызывающих пищеводную дис­
фагию: поражение слизистой оболочки пище­
вода, болезни средостения и  нейромышечные 
заболевания [2]. Поражение слизистой обо­
лочки пищевода возникает наиболее часто 
при гастроэзофагеальной рефлюксной болез­
ни (ГЭРБ), опухолях пищевода, химических 
и  радиационных поражениях, инфекционном 
эзофагите. К болезням средостения, которые 
способны вызвать пищеводную дисфагию, отно­
сятся сердечно-сосудистые заболевания (анев­
ризма аорты, дилатация предсердий), опухоли 
органов средостения. Нейромышечные заболе­
вания пищевода возникают при поражении его 
гладкой мускулатуры и подслизистого нервно­
го сплетения, например, при ахалазии кардии, 
моторных нарушениях пищевода (первичных 
и  вторичных), системной склеродермии или 
как результат оперативного вмешательства 
(антирефлюксные операции).

Таким образом, вышеперечисленные сим­
птомы могут являться проявлением широкого 
спектра заболеваний. Для установления при­
чин жалоб пациентки необходимо собрать под­
робный анамнез болезни и провести лаборатор­
но-инструментальные исследования.

Из анамнеза заболевания известно, что 
в  2002 г. (37  лет) пациентка отметила появле-
ние эпизодов приступообразного сухого кашля. 
За медицинской помощью не обращалась и само-
стоятельно не лечилась. В  2009 г. (44  года) 
кашель стал носить постоянный характер, одна-
ко по этому поводу пациентка не обследовалась. 
В  2012 г. (47  лет) госпитализирована в  город-
скую больницу. При рентгенологическом исследо-
вании органов грудной клетки выявлены призна-
ки хронического бронхита. Исследование функ­
ции внешнего дыхания (ФВД) — показатели 
в пределах нормальных значений. Данные брон-
хоскопии: эндоскопическая картина соответствует 
диффузному двустороннему бронхиту. При УЗИ 
исследовании органов брюшной полости и мало-
го таза, щитовидной железы, Эхо-КГ патологии 
не обнаружено. На основании результатов про-
веденного обследования выставлен диагноз: хро-
нический бронхит. Проводилась терапия бронхо-
литиками, ингаляционными глюкокортикостеро­
идами (ГКС) со слабоположительным эффектом. 
Кашель сохранялся, и через 6 месяцев пациентка 
обратилась в клинику пропедевтики внутренних 
болезней, гастроэнтерологии и  гепатологии им. 
В. Х. Василенко для дальнейшего обследова-
ния и лечения. В клинике была выполнена ком­
пьютерная томография (КТ) органов грудной 
клетки, при которой обнаружены двусторонние 
интерстициальные изменения в легких (рис. 1). 
В верхней доле правого легкого визуализируются 
единичные субплеврально расположенные очаги 

Больная С. 52 лет госпитализирована в отде-
ление пульмонологии Клиники пропедевти-
ки внутренних болезней, гастроэнтероло-

гии и гепатологии им. В. Х. Василенко с жалоба-
ми на малопродуктивный сухой кашель, одышку 
при небольших физических нагрузках, онемение 
и отечность пальцев рук, посинение кожи рук при 
контакте с холодной водой и затруднение прохож-
дения пищи по пищеводу.

На основании жалоб больной можно сделать 
заключение о поражении дыхательной и пище­
варительной систем, а  также дигитальных 
артерий и сосудов кожи.

Малопродуктивный сухой кашель может 
быть симптомом поражения верхних и нижних 
дыхательных путей инфекционной и неинфек­
ционной природы. Так как кашель не сопрово­
ждается повышением температуры тела, из 
круга дифференциального диагноза мы можем 
исключить острые заболевания инфекционной 
природы. Сухой кашель может быть симп­
томом хронического бронхита, бронхиальной 
астмы, пневмосклероза, интерстициальных 
заболеваниях легких, бронхогенного рака легко­
го, метастазирования злокачественных новооб­
разований из других органов, а также систем­
ных васкулитов и  системных заболеваний 
соединительной ткани (например, системной 
склеродермии), экзогенного альвеолита, лекар­
ственного пневмонита.

Одышка может быть симптомом поражения 
сердечно-сосудистой, дыхательной, эндокрин­
ной систем, а также системы кроветворения 
(например, при анемии). Сочетание одышки 
с малопродуктивным сухим кашлем позволяет 
считать ее прежде всего проявлением заболева­
ний органов дыхания. В этом случае в круг диф­
ференциального диагноза необходимо включить 
заболевания, сопровождающиеся поражением 
альвеол, бронхиол и мелких бронхов: пневмония, 
рак легкого, эмфизема легких, плевриты, интер­
стициальные заболевания легких. Кроме того, 
на этапе сбора жалоб нельзя исключить, что 
одышка у пациентки может быть проявлением 
сердечно-сосудистой недостаточности, и необ­
ходимо исключать заболевания сердца, ослож­
ненные недостаточностью кровообращения.

Онемение и отечность пальцев рук, а также 
посинение кожи рук при контакте с холодной 
водой свидетельствуют о наличии у пациентки 
синдрома Рейно. Различают первичный и вто­
ричный синдром Рейно [1]. Первичный встреча­
ется в 90% случаев. Вторичный может возни­
кать при системных заболеваниях, таких как 
системная склеродермия (ССД), системная 
красная волчанка (СКВ), при гематологиче­
ских заболеваниях.

Затруднение прохождения пищи по пищево­
ду (пищеводная дисфагия) может быть симп­
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При оценке ФВД выявлено снижение легоч-
ных объемов, нарушение по рестриктивному типу 
(индекс Тиффно — 89%). УЗИ органов брюшной 
полости: диффузные изменения ткани печени 
и поджелудочной железы. Обнаружение очаго-
вых образований в легком требовало включения 
в дифференциальный ряд первичных и вторич-
ных опухолей, туберкуломы, кисты, абсцесса 
легкого. Для исключения туберкулеза проведен 
Диаскин тест — результат отрицательный. Для 
исключение рака молочных желез и метастати-
ческого поражения легкого выполнена маммогра-
фия: фиброзно-кистозная мастопатия. Фиброзные 
изменения молочных желез. Аксиллярная лимфа-
денопатия слева.

Принимая во внимание необходимость морфо-
логической верификации диагноза и  уточнения 
природы очагового поражения в  легких, паци-
ентке выполнена атипичная резекция верхней 
и нижней долей правого легкого.

При гистологическом исследовании (рис.  2 
а, б) в биоптатах, взятых из субплеврально рас-
положенных очагов, выявлены признаки гамарто-
мы; в биоптатах легочной ткани — картина обыч-
ной интерстициальной пневмонии.

На основании полученных данных был сфор-
мулирован клинический диагноз. Основное 
заболевание: интерстициальное заболевание 
легких: обычная интерстициальная пневмо-
ния. Осложнения: дыхательная недостаточ-
ность I  степени. Сопутствующие заболева-
ния: множественные гамартомы правого лег-
кого. Атипичная резекция верхней и  нижней 
долей правого легкого 02.04.2012. Фиброзно-
кистозная мастопатия. Морфологический 
диагноз: хондроматозная гамартома верхней 
доли правого легкого.

с четкими контурами. В 3-м сегменте парамеди-
астенально расположен очаг размерами 9×7 мм 
с  мелкими плотными включениями. В  средних 
и  нижних отделах легких, преимущественно 
в  кортикальных зонах, — признаки утолщения 
и  уплотнения внутридолькового интерстиция, 
плотность прилежащей легочной ткани повышена 
по типу «матового стекла». Просветы субсегмен-
тарных бронхов на этом уровне умеренно рас-
ширены, стенки бронхов уплотнены, умеренно 
утолщены. Интенсивность и распространенность 
изменений нарастает по направлению от верхуш-
ки к диафрагме.

Малопродуктивный кашель, а также результа-
ты проведенного ранее обследования свидетель-
ствовали в пользу интерстициальных заболеваний 
легких. Однако необходимо было верифициро-
вать единичные очаги в  верхней доле правого 
легкого. Пациентке был выставлен предваритель-
ный диагноз: интерстициальное заболевание лег-
ких. Очаговые образования верхней доли правого 
легкого.

В анализах крови выявлено повышение 
уровня IgG до 17,3  г/л (норма 7–16), IgM 
до 2,8  г/л (норма 0,4–2,3), IgA в  пределах 
нормальных значений. Ревматоидный фак­
тор (РФ) — отрицательный, С-реактивный 
белок (СРБ) — 0,912 мг/дл (норма <1 мг/л), 
АСЛ-О — 0 МЕ/мл. Изменений в коагулограмме 
не выявлено. Электрофорез белков: альбумин — 
57,9% (норма 53–63), α1–3,3% (норма 3,8–6,5), 
α2–9,4% (норма 6,5–10,0), β — 13,0% (норма 
10–15), γ — 16,4% (норма 14,5–19,5). В анали-
зе мокроты: лейкоциты 7–15–35 в поле зрения, 
эозинофилы 5–10–15, значительное количество 
плоского эпителия, спирали Куршмана и бацил­
лы Коха (БК) не найдены.

Рис. 1. КТ органов грудной клетки больной С.(2012 год).
а — двусторонние интерстициальные изменения в легких по типу «матового стекла» (указано черными 
стрелками); 
б — очаговое образование верхней доли правого легкого (указано белой стрелкой)
Fig. 1. Chest CT of the patient S. (at the year 2012).  
a — «ground glass» bilateral interstitial «pulmonary changes» (shown by black arrows);  
б — focal lesion of the right upper lobe (shown by white arrow)

a б
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анамнез не отягощен. Наследственный анамнез 
пациентки не отягощен. Контакт с инфекционны-
ми больными, выезд за пределы места прожива-
ние за последние 6 месяцев отрицает.

По данным анамнеза, в течении заболевания 
можно выделить несколько этапов. Первый — 
обусловлен поражением легких и  появлени­
ем периодического малопродуктивного кашля. 
Спустя 7  лет отмечается второй этап 
болезни, когда кашель стал носить постоян­
ный характер, что может свидетельствовать 
о прогрессировании заболевания. Третий этап 
связан с  присоединением жалоб со стороны 
пищеварительной системы (дисфагия) и  син­
дрома Рейно. Подобная последовательность 
вовлечения в патологический процесс легочной, 
пищеварительной систем и опорно-двигатель­
ного аппарата может свидетельствовать как 
о  системном заболевании, так и  о  наличии 
у пациентки нескольких сочетанных заболева­
ний.

Появление сухого кашля без повышения тем­
пературы тела на первом этапе болезни может 
быть проявлением широкого спектра забо­
леваний дыхательной и  сердечно-сосудистой 
систем.

Изменение характера кашля с периодическо­
го на постоянный свидетельствует о прогрес­
сировании болезни. Однако отсутствие других 
жалоб со стороны сердечно-сосудистой систе­
мы — боль за грудиной, отеки нижних конеч­
ностей, перебои в работе сердца — позволяют 

Проводилось лечение преднизолоном в  дозе 
35 мг в  сутки с  постепенным снижением ее до 
8 мг метипреда. На фоне лечения интенсивность 
кашля уменьшилась. Пациентка выписана с улуч-
шением состояния здоровья. Рекомендовано про-
должить поддерживающую терапию метипредом 
в дозе 6 мг в сутки.

В дальнейшем пациентка ежегодно госпитали-
зировалась в отделение пульмонологии в  связи 
с  ухудшением состояния после перенесенных 
ОРВИ: усиление кашля, появление трудноотде-
ляемой вязкой мокроты, одышки. По результатам 
КТ от 2014 г.: состояние после атипичной резек-
ции верхней и нижней долей правого легкого, по 
сравнению с данными КТ от 2012 г. существен-
ной динамики не обнаружено.

В 2015 г. (50 лет) пациентка стала отмечать 
усиление одышки, затруднение прохождения 
пищи по пищеводу, онемение и отечность пальцев 
рук, посинение кожи рук при контакте с холод-
ной водой. С  этими жалобами она обратилась 
в отделение пульмонологии Клиники пропедев-
тики внутренних болезней, гастроэнтерологии 
и гепатологии им. В. Х. Василенко для дальней-
шего обследования и верификации диагноза.

Из анамнеза жизни известно, что больная роди-
лась в 1965 г. в Москве. В настоящее время рабо-
тает экономистом. Вредные привычки (курение, 
употребление алкоголя и наркотических веществ) 
отрицает. Гинекологический анамнез: менструа-
ции с 13 лет регулярные по 6 дней через 28 дней, 
обильные; 2 беременности. Аллергологический 

a б

Рис. 2. Гистологическая картина при исследовании биоптатов. 
а — взяты из очагов правого легкого — картина гамартомы, состоящей из эластического хряща и островков 
мерцательного эпителия, формирующего железистые ходы с фиброзной капсулой;
б — взяты из легочной ткани — легочный рисунок обеднен, вытеснен выраженными фиброзными изменени-
ями с формированием миофибробластических фокусов и воспалительной инфильтрацией лимфо- макрофа-
гальными элементами. Окраска гематоксилином и эозином, ×200
Fig. 2. Histological presentation of pulmonary biopsy specimens. 
а — sample from the foci in the right lung — hamartoma pattern consisting of elastic cartilage and islets of 
ciliary epithelium creating the glandular tracts with fibrous capsule; 
б — received from pulmonary tissue: pulmonary pattern is depleted, substituted by severe fibrous changes with 
development of myofibroblastic foci and inflammatory lympho-macrophagic infiltration. Hematoxyline and 
eosine stain, ×200
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ся ГКС и  цитостатики. Назначенный курс 
преднизолона в дозе 35 мг в сутки с последу­
ющим переходом на поддерживающую терапию 
метипредом 8 мг в сутки дал положительный 
эффект, самочувствие пациентки улучшилось.

Присоединение симптомов поражения желу­
дочно-кишечного тракта и опорно-двигательно­
го аппарата на третьем этапе течения болез­
ни потребовали проведения дополнительного 
обследования с целью уточнения диагноза. Эти 
симптомы, как говорилось выше, можно было 
рассматривать в рамках сопутствующих забо­
леваний или манифестировавшего поражением 
легких системного заболевания.

При объективном обследовании в  отделе-
нии состояние больной относительно удовлетво-
рительное. Кожный покров обычной окраски, 
чистый, умеренной влажности. Индекс массы 
тела (ИМТ) 30,1  кг/м2. Периферических оте-
ков нет. Периферические лимфатические узлы 
не увеличены, безболезненны при пальпации. 
При осмотре кистей рук отмечается уплотнение 
и  утолщение кожи пальцев. Обращает на себя 
внимание незначительное истончение губ паци-
ентки и радиальные морщины вокруг рта («кисет-
ный рот»). При аускультации легких выслуши-
вается жесткое дыхание, ниже углов лопаток 
с обеих сторон — крепитация. Частота дыхания 
составляет 18 в  минуту. Тоны сердца ясные, 
ритм правильный с частотой сердечных сокраще-
ний 70 ударов в минуту. Артериальное давление 
120/80  мм  рт.  ст. Живот при пальпации мяг-
кий, безболезненный. Симптомов раздражения 
брюшины нет. Печень не выступает из-под края 
реберной дуги. Селезенка не увеличена. Симптом 
поколачивания по поясничной области отрица-
тельный с обеих сторон.

Отечность пальцев рук у пациентки харак­
терна для синдрома Рейно. Истончение губ 
и  радиальные морщины вокруг рта являют­
ся патогномоничными признаками системной 
склеродермии (ССД). Вероятнее всего, синдром 
Рейно у данной пациентки следует рассматри­
вать в  рамках системного заболевания. Для 
подтверждения диагноза ССД необходимо про­
вести дообследование, а также, согласно новым 
диагностическим критериям, оценить право­
мочность диагноза. Аускультативная картина 
в легких свидетельствует о вовлечении в пато­
логический процесс мелких бронхов и бронхиол, 
а также паренхимы легких.

В клинике проведено обследование паци-
ентки. В  клиническом анализе крови выявлен 
незначительный лимфоцитоз, остальные показа-
тели в пределах нормальных значений (табл. 1). 
В биохимическом анализе крови отклонений не 
выявлено. Показатели сывороточных уровней 
IgA, IgM и  IgG, коагулограммы (АЧТВ,% про-
тромбина по Квику, фибриноген) находились 

на данном этапе исключить из круга диффе­
ренциального диагноза заболевания сердца. 
Результаты ЭКГ и Эхо-КГ также не подтвер­
дили поражения сердечно-сосудистой системы.

В 2012 г. (спустя 10 лет от начала забо­
левания) на основании проведенного обследо­
вания пациентке с постоянным сухим кашлем 
впервые был выставлен диагноз: хронический 
бронхит. Однако проводимая терапия бронхо­
литиками не дала положительного эффекта. 
Кашель по-прежнему сохранялся. Это заста­
вило пациентку обратиться за медицинской 
помощью в клинику им. В. Х. Василенко.

Сохраняющийся кашель на фоне проводимой 
терапии, вероятнее всего, свидетельствовал 
о вовлечении в патологический процесс парен­
химы легких. Это подтвердили результаты 
исследования ФВД: нарушение вентиляции лег­
ких по рестриктивному типу.

При КТ органов грудной клетки были обна­
ружены двусторонние интерстициальные изме­
нения в  легких. Кроме того, в  верхней доле 
и  в  3-м сегменте правого легкого выявлены 
очаги с четкими контурами. В нижних отделах 
легких выявлены изменения по типу «матового 
стекла». Эти изменения подтверждали интер­
стициальное поражения легких и  позволили 
исключить хронический бронхит, как причину 
постоянного кашля. Однако по результатам 
КТ нельзя было верифицировать выявленные 
очаги в правом легком. Они могли свидетель­
ствовать о наличии туберкулеза, опухоли лег­
кого или метастазах из других органов. 

Пациентка не указывала на прием 
лекарственных препаратов, что позволя­
ет исключить у  нее лекарственный пневмо­
нит. Атипичная резекция верхней и  нижней 
долей правого легкого подтвердила у  паци­
ентки интерстициальное поражение легких. 
Гистологическая картина биоптатов из оча­
гов правого легкого соответствовала гамарто­
ме. Клиническая картина заболевания была 
обусловлена интерстициальным поражением 
легких, так как множественные гамартомы 
из-за небольшого размера обычно протекают 
бессимптомно.

Интерстициальные заболевания легких 
могут развиваться самостоятельно или в рам­
ках системной болезни (ревматоидный артрит, 
системная склеродермия, васкулиты, воспа­
лительные заболевания кишечника, болезни 
крови, первичный билиарный холангит и др.). 
Отсутствие других жалоб, а также нормаль­
ные показатели анализов крови и мочи, отри­
цательный РФ и  нормальные значения СРБ, 
коагулограммы, ЭКГ, УЗИ органов брюшной 
полости позволяют предположить у пациент­
ки именно идиопатический легочный фиброз. 
Основой терапии у таких пациентов являют­
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ний 78 ударов в минуту. Нормальное положение 
электрической оси сердца.

При спирометрии выявлено нарушение вен-
тиляционной функции легких по рестриктив-
ному типу: жизненная емкость легких (ЖЕЛ) 
составила 62% (норма >80%), функциональная 
жизненная емкость легких (ФЖЕЛ) — 63% 
(норма >80%), объем форсированного выдоха за 
1 секунду (ОФВ1) — 59% (норма >70%), отно-
шение ОФВ1/ФЖЕЛ — 93% (норма 75–85%).

Пациентке выполнена КТ органов грудной 
клетки (рис. 3): состояние после краевой резек-
ции верхней и  нижней долей правого легко-
го — металлические скрепки и окружающий их 
пневмофиброз. Субплевральный очаг в SII пра-
вого легкого прежних размеров. Свежих очаго-
вых и инфильтративных изменений в легких не 
выявлено. В  нижних и  средних отделах обоих 
легких сохраняются уплотнение перибронхова-
скулярного интерстиция, а также междольково-
го и внутридолькового интерстиция (сетчатые по 
типу «матового стекла»). На этом фоне отмечены 
тракционные бронхоэктазы в SV с обеих сторон. 
Интраторакальные лимфатические узлы не увели-
чены. Жидкости в плевральных полостях и поло-
сти перикарда не обнаружено. Сердце обычных 

в  пределах референсных значений. Обращает 
на себя внимание обнаружение антител к  топо-
изомеразе I (антитела к Scl‑70), титр антиядер-
ных антитела — АНФ — 1:80 (норма 1:40–1:80). 
Ревматоидный фактор — отрицательный.

Уровень амилазы мочи 399,4  ед/л (норма 
60–500). Отклонений в общем анализе мочи, ана-
лизе кала не выявлено.

Исследование антител к  топоизомеразе 
I было выполнено с целью диагностики ССД. 
Эти антитела являются специфичными для 
системной склеродермии. Риск развития и про­
грессирования пневмосклероза и поражения дру­
гих внутренних органов у пациентов, у кото­
рых выявляются антитела к антигену Scl‑70, 
выше [3]. Так, у описываемой больной наблю­
далось постепенное прогрессирование заболева­
ния, несмотря на терапию ГКС. Титр антину­
клеарных антител у пациентки находится на 
верхней границы нормы. Они обнаруживаются 
у 90–100% больных ССД [4].

Нормальные показатели биохимического ана-
лиза крови, общего анализа мочи свидетельству-
ют об отсутствии поражения печени и почек.

На электрокардиограмме регистрировался 
синусовый ритм с частотой сердечных сокраще-

Таблица 1.
Динамика лабораторных показателей больной С. за период с 2012 по 2016 гг.

2012 г. 2016 г.
(период госпитализации) Референсные значения

Эритроциты, 1012/л 4,1 4,3 3,8–6,1

Гемоглобин, г/л 129,4 136,9 117–180

ЦП 0,95 0,9 0,8–1,05

Лейкоциты, 109/л 7,0 6,5 4,0–11,0

Лимфоциты, % 43,1 45,4 18–44

Нейтрофилы, % 43,3 44,4 45–72

Моноциты, % 6,0 5,8 2–10

Эозинофилы, % 3,9 3,9 0–5

Базофилы, % 0,2 0,4 0–2

Тромбоциты, 109/л 297,3 322,8 150–450

СОЭ, мм/ч 10 14 2–10

IgA, г/л 2,1 1,9 0,7–4,0

IgM, г/л 2,4 1,36 0,4–2,3

IgG, г/л 17,3 10,76 7–16

АЧТВ – 1,0 0,75–1,25

Протромбин по Квику, % – 106 70–130

Фибриноген, г/л – 3,18 1,8–4,0

АНФ – 1:80 1:40–1:80

Антитела к Scl‑70 – положительный отрицательный

РФ отрицательный отрицательный отрицательный

Ca, ммоль/л – 2,33 2,08–2,65

Ca2+, ммоль/л – 1,31 1,12–1,32
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детельствуют об ослаблении пери-
стальтики пищевода.

С целью выявления степени 
повреждения слизистой оболоч-
ки пищевода пациентке выпол-
нена эзофагогастродуоденоско-
пия. Заключение: недостаточность 
кардии, катаральный рефлюкс- 
эзофагит. Антральный гастрит 
с  очаговой атрофией. Бульбит. 
Дуоденогастральный рефлюкс.

Кроме того, для выявления 
моторных нарушений пищевода 
необходимо было оценить его дви-
гательную функцию (рис.  5). По 
данным исследования двигательной 
функции пищевода в режиме HRM 
(High resolution manometry — 
манометрии высокого разрешения) 
давление покоя верхнего пищевод­
ного сфинктера (ВПС) в  норме, 
раскрытие ВПС в ответ на глоток 
в пределах нормальных значений. 
Давление покоя нижнего пищевод­
ного сфинктера (НПС) и его рас-
крытие в ответ на влажный глоток 
в  норме. Сокращения в  грудном 
отделе пищевода перистальтиче-
ские со сниженной интенсивностью 

в дистальном отделе. В соответствии с Чикагской 
классификацией 3-го пересмотра, полученные 
данные свидетельствуют о неэффективной мото-
рике пищевода [2].

У пациентов с  ССД органы желудочно-
кишечного тракта поражаются в 90% случаев 
[5]. При этом наиболее часто в  патологиче­
ский процесс вовлекается пищевод. При рентге­
нологическом исследовании с сульфатом бария 
не выявлено стриктур, которые могут раз­
виваться у пациентов с ССД вследствие реф­
люкс-эзофагита. В пользу поражения пищевода 
свидетельствует ослабление его перистальти­
ки. Это подтверждается результатами мано­
метрии. У пациентки имеет место поражение 
только грудного отдела пищевода. Снижения 
давления НПС не отмечается.

Таким образом, учитывая наличие у пациент-
ки синдрома Рейно, ей было выполнено капил-
ляроскопическое исследование ногтевого ложа. 
В  результате выявлено значительное снижение 
числа капилляров с формированием бессосуди-
стых полей и кустовидных капилляров, расшире-
ние капилляров выражено умеренно.

Изменения при капилляроскопии характер­
ны для поздней стадии ССД, так как на ран­
них стадиях, как правило, не наблюдается 
редукции капилляров и формирования бессосу­
дистых полей [6].

размеров, листок перикарда тонкий. Диаметр 
легочного ствола 26 мм, правой легочной арте-
рии — 22 мм, левой легочной артерии — 20 мм. 
Скелет без деструктивных изменений.

Изменения, выявленные при спирометрии, 
характерны для нарушения вентиляции по 
рестриктивному типу, которое обусловлено 
у  данной пациентки уменьшением способно­
сти легочной ткани к растяжению вследствие 
интерстициального заболевания легких.

Результаты КТ органов грудной клетки: 
КТ-картина соответствует интерстициаль­
ному поражению легких — уплотнение и утол­
щение междольковых перегородок, «матовое 
стекло», уплотнение стенок бронхов. По срав­
нению с 2012 г., отмечается появление бронхо­
эктазов, характерных для интерстициального 
поражения легких при ССД, а также появле­
ния ретикулярной исчерченности, что сви­
детельствует о прогрессировании поражения 
легочной ткани. Диаметр легочного ствола 
составляет 26 мм, что не является признаком 
легочной гипертензии, однако полностью ее не 
исключает.

Учитывая жалобы на затруднение прохожде-
ния пищи по пищеводу, а также предполагаемый 
диагноз ССД, для выявления поражения пищево-
да (гипотония или стриктуры) пациентке выпол-
нено рентгенологическое исследование с сульфа-
том бария (рис. 4). Результаты исследования сви-

Рис. 3. Динамика КТ-картины органов грудной клетки за период с 
2012 г. по 2016 г. Сохраняются изменения по типу «матового стек-
ла» (указано черными стрелками). Появились тракционные бронхо-
эктазы в SV с обеих сторон (указано белыми стрелками) и ретику-
лярная исчерченность
Fig. 3. Dynamics of chest CT presentation at 2016 in comparison to 
2012. «Ground glass» pattern remains (indicated by black arrows). 
Traction bronchiectasia in SV at both sides (indicated by white arrows) 
with reticular striation
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Обсуждение
Системная склеродермия — системное ауто-

иммунное заболевание, характеризующееся эндо-
телиальной дисфункцией, приводящей к ангио-
патии, продукцией аутоантител и  дисфункцией 
фибробластов с последующей выработкой колла-
гена.

Распространенность заболевания значительно 
варьирует в разных странах. В крупных эпидеми-
ологических исследованиях (в США, Австралии 
и  Испании) установлено, что заболеваемость 
составляет 242 случая на 1 млн населения [8]. 
Заболеванием чаще страдают женщины в возрас-
те 45–65 лет.

Классификация ССД основана на степени 
вовлечения в  патологический процесс кожного 
покрова. Выделяют диффузную, ограниченную 
и висцеральную формы болезни.

При диффузной форме рано развивается син-
дром Рейно и висцеральная патология, выявляют-
ся антитела к топоизомеразе I, поражение кожи 
затрагивает конечности, туловище, лицо.

При ограниченной форме кожные проявления 
затрагивают только дистальные части конечно-
стей и лицо, синдром Рейно длительно предше-
ствует висцеральным поражениям.

При висцеральной форме поражение кожи 
отсутствует, заболевание проявляется синдро-
мом Рейно и поражениями внутренних органов 
с выявлением в крови АНА (антитела к топоизо-
меразе I, АЦА).

Манифестация заболевания у пациентки с вис-
церальными проявлениями (интерстициального 
поражения легких), с  последующим присоеди-
нением синдрома Рейно, поражения желудочно-

При подсчете баллов, согласно новым диа­
гностическим критериям, разработанным ACR 
и EULAB, по результатам проведенного обсле­
дования пациентка набрала 10 баллов [7], что 
подтверждает правомочность диагноза ССД.

Таким образом, на основании жалоб, дан-
ных анамнеза, объективного осмотра, результа-
тов лабораторных и  инструментальных иссле-
дований был установлен клинический диагноз: 
системная склеродермия подострое течение 
с  поражением легких, желудочно- кишечного 
тракта (эзофагит с  дисфагией), плотный отек 
кожи, синдром Рейно, склеродактилия, капилля-
роскопические изменения. Антитела к Scl‑70 +. 
Осложнения: дыхательная недостаточность II 
степени. Сопутствующие заболевания: множе-
ственные гамартомы верхней доли правого лег-
кого. Операция: атипичная резекция верхней 
и нижней доли правого легкого от 2.04.2012 г. 
Морфологический диагноз: гамартома. Интер
стициальная пневмония.

Рис. 4. Рентгенологическое исследование пищевода 
с сульфатом бария.
а — пищевод проходим, расширений и сужений его 
просвета не выявлено;
б — угол Гиса выпрямлен, перистальтика ослаблена, 
стенка пищевода ровная, эластичность сохранена, 
складки продольного направления не изменены;
в – кардия смыкается, видны продольные складки
Fig. 4. Esophageal X-ray investigation with barium 
sulfate swallow.  
a – esophagus is patent, no dilations or strictures 
are present; б — the angle of His is straightened, 
peristaltic waves are weak, esophageal wall is smooth, 
elasticity is preserved, longitudinal folds are normal; 
в — cardia is competent, longitudinal folds can be 
visualized

Рис. 5. Исследование двигательной функции пище-
вода в режиме HRM.
ВПС – верхний пищеводный сфинктер; НПС – нижний 
пищеводный сфинктер

Fig. 5. HRM investigation of esophageal motility
a б в
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этапе течения болезни послужило причиной 
интерпретации интерстициального поражения 
легких как идиопатического, а  не системного 
заболевания.

ИПЛ при ССД можно диагностировать 
при проведении КТ органов грудной клетки. 
У 66–93% пациентов самым частым симптомом 
является «матовое стекло», в  основе которо-
го лежит утолщение интерстиция альвеолярных 
перегородок.

Еще одним характерным проявлением ИПЛ 
при ССД является обнаружение бронхоэктазов. 
Они, как правило, имеют тракционный механизм 
образования.

У 17–59% пациентов при КТ находят более 
тяжелое проявление фиброза легких — «сотовое 
легкое». По мнению некоторых авторов, наибо-
лее быстрое прогрессирование и  неблагоприят-
ный прогноз наблюдаются при поражении более 
20% паренхимы легких [11]. Следует отметить, 
что морфологический диагноз обычной интерсти-
циальной пневмонии может встречаться не толь-
ко при ССД, но при идиопатическом легочном 
фиброзе и профессиональных заболеваниях лег-
ких.

В круг дифференциального диагноза при 
интерстициальных поражений легких необходимо 
включать системные заболевания соединительной 
ткани, лекарственный пневмонит и  экзогенный 
альвеолит. Два последних заболевания можно 
исключить уже на этапе сбора анамнеза.

Для лечения ИПЛ при ССД препаратами 
выбора являются цитостатики. Единственным из 
них на сегодняшний день, который рекомендован 
EULAB, является циклофосфамид. В многочис-

кишечного тракта, кожи пальцев кистей и лица, 
а  также выявленные Scl‑70+, свидетельствуют 
о диффузной форме ССД.

Американским обществом ревматологов 
(ACR) и Европейской лигой против ревматизма 
(EULAB) разработаны диагностические критерии 
ССД (табл. 2).

Диагноз ССД выставляется, если пациент 
набирает 9 баллов и более.

Согласно результатам проведенного обследо-
вания, руководствуясь общепринятыми диагно-
стическими критериями ССД, пациентка набрала 
10 баллов (наличие синдрома Рейно, обычной 
интерстициальной пневмонии, антител к  топои-
зомеразе I, отечных фаланг и капилляроскопиче-
ского изменения ногтевого ложа). Однако диа-
гноз пациентке был выставлен спустя 13 лет от 
появления первых признаков заболевания.

Несмотря на то что интерстициальное пора­
жение легких (ИПЛ) при ССД развивается на 
поздних стадиях заболевания, у 7–22% пациен-
тов единственным проявлением болезни может 
быть обнаружение при КТ изменений в легких 
по типу «матового стекла» [9]. ИЗЛ встречаются 
у  65% больных ССД. У 90% умерших от ССД 
обнаруживаются признаки интерстициального 
поражения [10]. 76% случаев ИПЛ представлены 
неспецифической интерстициальной пневмонией. 
Клиническая картина ИПЛ, как правило, у 50% 
пациентов представлена одышкой вследствие сни-
жения легочных объемов. Другим частым симпто-
мом является сухой кашель, который в 46% слу-
чаев приобретает продуктивный характер.

Отсутствие признаков поражения других орга-
нов и систем у описываемой больной на первом 

Таблица 2.
Диагностические критерии ССД (2013) [7]

Критерий Дополнение Баллы

Утолщение кожи пальцев обеих рук, 
распространяющееся проксимальнее 
пястно-фаланговых суставов (доста-
точный критерий) – 9

Утолщение кожи пальцев рук
Отечные фаланги 2

Все пальцы дистальнее пястно-фаланговых 
суставов 4

Истончение концевых фаланг пальцев 
рук (дигитальная ишемия)

Язвенные дефекты 2

Рубчики 3

Телеангиэктазии – 2

Капилляроскопическое изменение 
ногтевого ложа – 2

Легочная артериальная гипертензия  
и/или интерстициальное поражение 
легких

Легочная артериальная гипертензия 2

Интерстициальная болезнь легких 2

Синдром Рейно – 3

Характерные аутоантитела Антитела к центромерам, топоизомеразе I (Scl‑70), 
РНК-полимеразе III 3
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в первые 3 года болезни, анемия, высокая СОЭ, 
протеинурия в  начале болезни  [1]. У  пациент-
ки в  представленном клиническом наблюдении 
заболевание манифестировало в возрасте 37 лет, 
однако диффузная форма заболевания, а также 
распространенные интерстициальные изменения 
в легких, положительные антитела к топоизоме-
разе I, служат маркером неблагоприятного про-
гноза в отношении ССД.

Заключение
Особенность данного клинического наблюде-

ния состоит в том, что ССД у пациентки дебюти-
ровала с легочных проявлений: приступообразно-
го сухого кашля, который через 7 лет приобрел 
постоянный характер. Отсутствие других жалоб 
на первом и втором этапах заболевания послужи-
ли причиной неправильной интерпретации основ-
ного симптома. Вначале пациентке был выставлен 
диагноз: хронический бронхит. Однако отсут-
ствие эффекта от проводимого лечения, выявлен-
ные при КТ органов грудной клетки изменения 
потребовали включения в круг дифференциаль-
ного диагноза туберкулеза, опухолей легкого, 
метастатического поражения легкого, интерстици-
альных заболеваний легких, системных заболева-
ний соединительной ткани. В процессе проводив-
шегося обследования у пациентки диагностиро-
ваны множественные гамартомы правого легкого 
и интерстициальное поражение легких.

В дальнейшем появление одышки, дисфагии 
и синдрома Рейно в сочетании с интерстициаль-
ным поражением легких и обнаруженными анти-
телами к топоизомеразе I, позволили диагности-
ровать ССД и скорректировать лечение.

Нашей целью было продемонстрировать нети-
пичное начало ССД и сложность постановки пра-
вильного диагноза на начальных этапах заболе-
вания.

На основании жалоб, данных анамнеза, объ-
ективного осмотра, лабораторных и инструмен-
тальных исследований был установлен клиниче-
ский диагноз: системная склеродермия подострое 
течение с поражением легких, желудочно-кишеч-
ного тракта (эзофагит с  дисфагией), плотный 
отек кожи, синдром Рейно, склеродактилия, 
капилляроскопические изменения. Антитела 
к Scl‑70+. Осложнения: дыхательная недостаточ-
ность II степени. Сопутствующие заболевания: 
множественные гамартомы верхней доли правого 
легкого. Операция: атипичная резекция верхней 
и нижней доли правого легкого от 02.04.2012 г.

Морфологический диагноз: гамартома. Интер
стициальная пневмония.

ленных исследованиях было продемонстрирова-
но его влияние на выживаемость пациентов, а не 
только на функцию легких. Рекомендованная 
доза — 500–750 мг/м2 поверхности тела в месяц 
при внутривенном введении или 102  мг/кг 
в сутки при пероральном приеме на протяжении 
не менее 6 месяцев [12]. В качестве альтернати-
вы можно применять микофенолата мофетил. 
Системные ГКС рекомендуется применять при 
тяжелых и прогрессирующих формах заболева-
ния в дозе до 15 мг в сутки в сочетании с цикло-
фосфамидом.

По мнению Экспертов Европейского респира-
торного общества, цитостатики показаны при рас-
пространенном интерстициальном поражении или 
рисках его прогрессирования: поражение более 
30% легочной ткани, ФЖЕЛ <70% [13]. У паци-
ентки отмечается снижение ФЖЕЛ до 63%, что 
служит показанием для назначения цитостатиче-
ской терапии.

На основании полученных данных была скор-
ректирована терапия. Рекомендовано продол-
жить прием метилпреднизолона (метипреда 24 мг 
в сутки), присоединить к терапии циклофосфа-
мид 1000 мг 1 раз в месяц, актовегин 200 мг вну-
тривенно, алпростадил (вазапростан) 20 мкг вну-
тривенно.

Необходимо отметить, что наиболее частой 
причиной смерти больных с ССД является пора-
жение легких, к которым относятся ИПЛ и легоч-
ная гипертензия. Распространенность ИПЛ 
с легочной гипертензией составляет 18–22% [14]. 
Пациенты с  ИПЛ при ССД имеют в  пять раз 
более высокий риск смерти.

У 50–90% пациентов с ССД обнаруживают-
ся поражения пищевода [15]. Пациенты с ИПЛ 
имеют более частое вовлечение в  патологиче-
ский процесс пищевода: двигательные наруше-
ния, стриктуры, эрозивно-язвенные поражения. 
Наиболее значимым дифференциально-диагно-
стическим признаком ССД является дилатация 
пищевода. При проведении КТ и рентгенологи-
ческого исследования органов грудной клетки 
расширения пищевода у  пациентки не отмече-
но. Однако выявлены двигательные нарушения, 
свидетельствующие о  неэффективной моторике 
пищевода (в соответствии с Чикагской классифи-
кацией 3-го пересмотра).

Прогноз заболевания у пациентов с ССД зави-
сит от ответа на проводимую терапию и развития 
осложнений. К факторам неблагоприятного про-
гноза относятся: возраст больных когда возник-
ли первые проявления болезни (старше 45 лет), 
диффузная форма, мужской пол, фиброз легких, 
легочная гипертензия, аритмия, поражение почек 
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