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Клиническая картина лобулярного панникулита (Пн), ассоциированного с кальцифилаксией (КФ, кальциноз), может широко варь-
ироваться, сопровождаясь поражением суставов и внутренних органов, что затрудняет диагностику заболевания. 
Цель исследования – на основании многолетнего проспективного наблюдения оценить частоту развития и значение КФ у пациентов с Пн. 
Материал и методы. С 2018 по 2023 г. в ФГБНУ «Научно-исследовательский институт ревматологии им. В.А. Насоновой»
обследовано 217 пациентов с направительными диагнозами «узловатая эритема» или «панникулит». В 19,3% случаев (9 мужчин и
33 женщины в возрасте 37–72 лет) подтверждена КФ со средней длительностью заболевания 56,3±11,2 мес. Клиническое
обследование больных проводили по стандартам, рекомендованным Ассоциацией ревматологов России. Для подтверждения диагноза
системной красной волчанки (СКВ), идиопатических воспалительных миопатий (ИВМ), системного склероза (СС) и липодерматосклероза
(ЛДС) использовали международные критерии. У 12 больных с уплотнениями осуществлялось патоморфологическое исследование
биоптатов кожи и подкожной жировой клетчатки из области уплотнения, позволившее верифицировать диагноз идиопатического
лобулярного Пн (ИЛПн) в 3 случаях.
Выделены четыре степени кальциноза в зависимости от размера и глубины расположения кальцинатов. Кроме того, с учетом
характера рентгенологических изменений и клинических проявлений определено четыре подтипа КФ: муссовый, каменный, сетчатый
и пластинчатый.
Результаты и обсуждение. В исследуемой группе соотношение женщин и мужчин составило 3,6:1, средний возраст – 43,8±7,6 года.
При клиническом обследовании в 60% случаев определялась КФ преимущественно каменного подтипа (71,4%) 1-й степени (47,6%),
которая значимо чаще локализовалась на верхних и/или нижних конечностях и/или туловище (57,1%; р=0,05). Клинические и лабо-
раторно-инструментальные данные позволили подтвердить развитие КФ при ИЛПн (n=3), СКВ (n=3), ЛДС (n=21), ИВМ (n=5),
СС (n=1), а также идиопатическую КФ (n=9) со средней длительностью заболеваний 8,7±2,4 года. 
Повышение СОЭ и уровня СРБ встречалось при разных нозологиях, в то время как мочевой синдром ассоциировался с СКВ (66,6%), а
увеличение уровня креатининфосфокиназы – с ИВМ. Пониженный уровень кальция и 25-гидроксивитамина D, а также повышенное
содержание фосфора и паратиреоидного гормона выявлены у многих обследованных. 
Заключение. Учитывая отсутствие четких диагностических критериев КФ у больных Пн, ранняя диагностика имеет решающее
значение для разработки эффективного плана мультидисциплинарного лечения.
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The clinical presentation of lobular panniculitis (PN) associated with calciphylaxis (CP, calcification) can vary widely and may be associated
with joint and internal organs involvement, making the diagnosis of the disease difficult.
Objective: to evaluate the frequency and significance of CP in patients with PN using long-term prospective follow-up.
Material and methods. From 2018 to 2023, at the V.A. Nasonova Research Institute of Rheumatology 217 patients with referral diagnosis "ery-
thema nodosum" or "panniculitis" were examined. In 19.3% of cases (9 men and 33 women aged 37 to 72 years) CP was confirmed with an
average disease duration of 56.3±11.2 months. Clinical examination of patients was performed according to the standards recommended by the
Russian Association of Rheumatologists. International criteria were used to confirm the diagnosis of systemic lupus erythematosus (SLE), idiopathic
inflammatory myopathies (IIM), systemic sclerosis (SS), and lipodermatosclerosis (LDS). In 12 patients with indurations, pathological exami-
nation of biopsy specimens of skin and subcutaneous fatty tissue from the area of induration was performed, which allowed confirming the diagnosis
of idiopathic lobular PN (ILPN) in 3 cases.



Многие заболевания, ассоциированные с панникулитом
(Пн), вызывают большой интерес у отечественных и зару-
бежных ревматологов. Некоторые авторы предлагают груп-
пировать Пн в зависимости от этиологии и гистоморфологи-
ческой картины. В соответствии с преимущественным раз-
витием воспалительных изменений в соединительнотканных
перегородках (септах) или жировых дольках (лобулах) выде-
ляют в основном септальный и лобулярный панникулит
(ЛПн) [1, 2]. Ярким представителем ЛПн является кальци-
филаксия (КФ, или кальциноз) – редкий синдром, который
относится в «болезням накопления», аномального отложения
нерастворимых кальцинированных солей (аморфного фосфата
кальция и карбоната кальция) в коже, подкожной жировой
клетчатке (ПЖК) и органах, возникающий в результате раз-
личных причин: системных ревматических заболеваний (РЗ),
травм, варикозного расширения вен, cаркоидоза, злокаче-
ственных новообразований, инфекций, гиперфосфатемии
и гиперкальциемии и др. [3–5]. Впервые кальциноз описали
J. Bryant и W. White в 1898 г. [6], позже, в 1962 г., H. Selye и
соавт. [7] был предложен термин «кальцифилаксия».

Наиболее часто КФ возникает у женщин, особенно стар-
шего возраста, принадлежащих к кавказской этнической
группе, страдающих сахарным диабетом, ожирением, нару-
шением обмена кальция и фосфора, гипоальбуминемией, а
также у пациентов, длительно находящихся на диализе [8,
9]. Выделяют физиологическую (процесс локализуется в
костной ткани) и эктопическую формы КФ. В свою очередь,
эктопическую (внескелетную) форму подразделяют на каль-
цификацию мягких тканей и сердечно-сосудистую, а по-
следнюю – на клапанную и сосудистую, которую классифи-
цируют на интимальную, медиальную и адвентициальную
КФ артерий [3–5, 8, 9]. 

Наибольшее внимание ревматологов привлекает каль-
циноз мягких тканей, который в зависимости от этиологии,
уровня кальция и фосфора в сыворотке крови может быть
представлен семью типами: дистрофическим, метастати-
ческим, идиопатическим, ятрогенным, уремическим, опу-
холевым, а также более редким, ассоциированным с транс-
плантатом (табл. 1) [10]. Наиболее часто встречается дис-
трофический кальциноз, который связан с РЗ (см. табл. 1)
[11]. При системном склерозе (СС) распространенность
данного типа составляет 18–49% [12], при дерматомиозите

(ДМ) у взрослых – 30%, а при ювенильном ДМ (ЮДМ) –
20–40% [4, 5, 13].

В зависимости от распространенности выделяют ограни-
ченную и генерализованную формы кальциноза, последняя
отличается поражением не только кожи и ПЖК, но и мышц
и сухожилий [5].

Патогенез КФ остается неясным и рассматривается как
сложная закономерная динамическая совокупность несколь-
ких возможных механизмов развития: хронического воспа-
ления, сосудистой гипоксии, антиангиогенных факторов и
аномалий в белках костного матрикса [3–5, 7, 8]. 

Клиническая картина кальциноза при РЗ характеризуется
плотными белесоватыми и/или гиперемированными уплот-
нениями кожи и ПЖК, мышцы или сухожилия [9]. Чаще
кальциноз локализуется на кистях (65–83%) [14], плечах
(27%), голенях (10–22%) и бедрах (6,7%), реже – на туловище
и ягодицах [15]. Размеры уплотнений колеблются от не-
скольких миллиметров до нескольких сантиметров. Они
могут оставаться бессимптомными или сопровождаться вы-
раженной болью, отеком мягких тканей, инфицированными
язвами или деформацией мягких тканей и суставов, ком-
прессионной невропатией в виде моторной и/или сенсорной
полиневропатии, что приводит к функциональной недоста-
точности и утрате трудоспособности [16, 17]. Интересно,
что при СС факторами риска развития кальциноза являются
длительность заболевания [18], мужской пол [19], язвы паль-
цев, остеопороз и поражение внутренних органов, в частности
ЛПн [20]. 

Кальциноз можно наблюдать и пальпировать при физи-
кальном осмотре, однако только инструментальная визуа-
лизация позволяет подтвердить диагноз. При подозрении
на КФ показано проведение стандартного лабораторного
исследования крови (общий анализ, определение уровня
азота мочевины, креатинина, щелочной фосфатазы, транс-
аминаз, альбумина, фосфора и кальция, паратиреоидного
гормона, витамина D) и мочи (общий анализ и определение
скорости клубочковой фильтрации), а также коагулограммы,
изучение уровня антитромбина III, антифосфолипидных ан-
тител, CРБ. Необходимо также выявление аутоиммунных
заболеваний [21, 22], злокачественных новообразований [9]
и т. д. Предикторами низкого риска развития кальциноза
являются антитела к антиполимеразе III [23] и TIF1γ [24]. 
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Four grades of calcification were distinguished according to the size and depth of the calcifications. In addition, considering the type of radiological
changes and clinical manifestations, four subtypes of CP were identified: mousse-like, stone-like, mesh-like and lamellar-like.
Results and discussion. In the study group, the ratio of women to men was 3.6:1, and the mean age was 43.8±7.6 years. On clinical examination
we determined, in 60% of cases CP predominantly stone-like subtype (71.4%) of first grade (47.6%), which was significantly more frequently lo-
cated on the upper and/or lower extremities and/or trunk (57.1%; p=0.05). Using clinical, laboratory and instrumental data, we confirmed the
development of CP in ILPN (n=3), SLE (n=3), LDS (n=21), IIM (n=5), SS (n=1), and idiopathic CP (n=9) with a mean disease duration of
8.7±2.4 years.
An increase in ESR and CRP levels occurred in different diseases, while urinary syndrome was associated with SLE (66.6%) and an increase in
creatinine phosphokinase with IIM. Decreased calcium and 25-hydroxyvitamin D levels and increased phosphorus and parathyroid hormone
levels were found in many patients studied.
Conclusion. In the absence of clear diagnostic criteria for CP in patients with PN, early diagnosis is critical for the development of an effective
multidisciplinary treatment plan.
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Первой линией инструментальной диагностики КФ яв-
ляется выполнение рентгенографии и УЗИ, чувствительность
которого достигает 89% [25]. К новым перспективным методам
относятся мультидетекторная компьютерная томография
(КТ), двухэнергетическая КТ и магнитно-резонансная то-
мография (МРТ) [9]. F. Bartoli и соавт. [26] предложили клас-
сифицировать КФ в соответствии с характером рентгеноло-
гических изменений и клинических проявлений, выделяя
четыре ее подтипа: муссовый (белый мягкий, кремоподобный
субстрат), каменный (один мелкий твердый камень или
скопление множества камней), сетчатый (плотная диффузная
тонкая каменная сетка) и пластинчатый (крупный однородный
плоский агломерат). 

Гистологические проявления КФ включают микрососу-
дистое или внесосудистое обызвествление кожи, тромбоз и
фиброз интимы на фоне хронического воспаления с много-
численными пенистыми макрофагами и гигантскими мно-
гоядерными клетками [27]. Для верификации диагноза био-
псия кожи и ПЖК выполняется редко, в связи с развитием
многих осложнений (инфицирование раны и др.).

В настоящее время терапия заболевания представляет
определенные трудности, так как отсутствует единый протокол
ведения пациентов и лечение проводится большей частью
эмпирически, с учетом активности и тяжести проявлений
КФ. Некоторые авторы предлагают применять противовос-

палительные средства, тиосульфат натрия и бисфосфонаты
[28], другие отдают предпочтение витамину К, дилтиазему,
колхицину, варфарину [29]. Обсуждается возможность на-
значения генно-инженерных биологических препаратов –
деносумаба [30], ритуксимаба [31], тофацитиниба [32], ин-
гибитора интерлейкина (ИЛ) 1β канакинумаба [33, 34], а
также проведение трансплантации гемопоэтических стволовых
клеток [35] и т. д. 

Учитывая, что на сегодняшний день в литературе содер-
жатся противоречивые данные о КФ, цель исследования –
на основании многолетнего проспективного наблюдения
оценить частоту развития и значение этого заболевания у
пациентов с Пн.

Материал и методы. С 2018 по 2023 г. в ФГБНУ «Научно-
исследовательский институт ревматологии им. В.А. На-
соновой» (НИИР им. В.А. Насоновой) обследовано 217 па-
циентов с направительными диагнозами «узловатая эритема»
или «панникулит». В 19,3% случаев (9 мужчин и 33 женщины
в возрасте 37–72 лет) подтверждено наличие КФ (табл. 2).
Исследование одобрено локальным этическим комитетом
НИИР им. В.А. Насоновой в 2013 г. У всех участников ис-
следования получено информированное согласие. 

Для характеристики поражения кожи и ПЖК оценивали
распространенность и окраску уплотнений, а также интен-
сивность боли при пальпации, которую определяли по ви-

Таблица 1. Классификация КФ [10]
Table 1. CP classification [10]

Тип КФ                         Этиология                                             Повышенный                       Заболевание                             Клинические 
и патогенез                                            уровень кальция и/                                                                               признаки

или фосфора в
сыворотке крови

Дистрофический

Метастатический

Идиопатический

Ятрогенный

Уремический

Опухолевый 
(туморальный)

Ассоциирован-
ный с трансплан-
татом

Вторичный по отношению 
к повреждению ткани

Накопление кальция в коже 
и ПЖК

Неизвестны. Нет предше-
ствующего повреждения 
тканей или нарушения обмена
веществ

Побочный эффект лечения

Кальцинирование стенок сосу-
дов малого размера кожи и
ПЖК с последующей ишемией

Часто наследственный 
характер

Нет

Да

Нет

Нет

Нет/Да

Повышение уровня
фосфора в сыворотке,
но нормальный 
уровень кальция

Нет

СС, ДМ, смешанное заболева-
ние соединительной ткани,
ЛПн, реже СКВ

Хроническая почечная недоста-
точность, гиперпаратиреоз, 
гипервитаминоз D, саркоидоз

Опухолевый кальциноз, каль-
цинированные субэпидермаль-
ные узелки (узловой кальциноз
Вайнера), кальциноз мошонки

Изменения в области венопунк-
ции и как побочный эффект
внутривенного введения раство-
ров, содержащих кальций

Хроническая почечная недоста-
точность, другие неуретические
причины

Трансплантация почки

Формирование узелков,
бляшек, обширных мел-
ких кожных или крупных
подкожных отложений,
некротизирующие язвы
на коже

Иногда твердые узелки 
в ПЖК, расположенные 
в основном вблизи круп-
ных суставов

Множественные бес-
симптомные узелки, 
которые появляются 
в детстве или юности

Узелки в местах инъекций

Подкожные инфарктные
узелки и некротизирую-
щие язвы на коже

Большие подкожные от-
ложения кальция вблизи
суставов (на разгибатель-
ных поверхностях) и зон
давления

Распространеный каль-
циноз



зуальной аналоговой шкале (ВАШ) при надавливании на центр узла до побеления
ногтевой фаланги исследователя. Мануальное мышечное тестирование проводилось
согласно рекомендациям IMACS (International Myositis Assessmentand Clinical
Studies Group) [36]. Определяли объем движений в горизонтальной и вертикальной
плоскостях. 

Выделяли четыре степени кальциноза в зависимости от размера и глубины
расположения кальцинатов: 1-я степень – кальцинаты не пальпируются, но диаг-
ностируются при УЗИ и/или рентгенографии; 2-я степень – имеются множественные
небольшие пальпируемые участки; 3-я степень – выявляются более крупные и
многочисленные пальпируемые участки; 4-я степень – обнаруживаются обширные
участки с крупными отложениями с изъязвлениями или без них [37]. Индентифи-
кация кальцификатов проводилась в соответствии с моделью, разработанной 
F. Bartoli и соавт. [26], по форме и консистенции кальцификатов при пальпации с
использованием инструментальных методов исследования (УЗИ и КТ/МРТ мягких
тканей). 

Диагноз системной красной волчанки (СКВ) верифицирован согласно диаг-
ностическим критериям SLICC (Systemic Lupus International Collaborating Clinics)
и ACR (American College of Rheumatology) 2012 г. [38], идиопатических воспалительных
миопатий (ИВМ) – по классификационным критериям рабочей группы International
Myositis Classification Criteria Project/ ACR и EULAR (European Alliance of Associations
for Rheumatology) 2016 г. [39], СС – на основании критериев ACR/ EULAR 2013 г.
[40], липодерматосклероза (ЛДС) – в соответствии с международной классификацией
хронической венозной недостаточности (Clinical-Etiology-Anatomy-Pathophysiology,
CEAP, 2022) [41].

Лабораторные и инструментальные исследования проводили по единому ал-
горитму, включавшему стандартные клинические методы, а также определение
биохимических (сывороточной концентрации аланинаминотрансферазы, аспартата-
минотрансферазы, щелочной фосфатазы, амилазы, липазы, креатинфосфокиназы –
КФК, – креатинина, мочевины, общего белка с фракциями, фосфора и кальция,
паратиреоидного гормона – ПТГ, – витамина D) и иммунологических (CРБ, рев-
матоидного фактора, антинуклеарного фактора, антител к двуспиральной ДНК,
Scl70, центромерам, Jo1, белковым компонентам малого ядерного нуклеотида –
U-1-РНК, – антинейтрофильных цитоплазматических антител, антител к кар-
диолипинам IgM/IgG, β2-гликопротеину, IgM, IgA, IgG) показателей; исследовали
D-димер, коагулограмму, выполняли КТ органов грудной клетки. По данным
игольчатой электромиографии оценивали наличие воспалительной активности
мышц. У 12 больных с уплотнениями осуществляли патоморфологическое иссле-
дование биоптатов кожи и ПЖК из области уплотнения, что позволило в 3 случаях
подтвердить диагноз идиопатического лобулярного панникулита (ИЛПн). 

Статистическую обработку данных проводили на персональном компьютере
с использованием методов параметрической и непараметрической статистики
программы Statistica 10 для Windows (StatSoft Inc., США). Количественные пере-
менные описывали с помощью медианы и интерквартильного интервала (Ме [25-
й; 75-й перцентили]), минимума и максимума (min-max) выявленных значений;
качественные переменные – с указанием абсолютного количества и доли объектов
в выборке, имеющих изучаемый признак. Различия считали значимыми при
р<0,05.

Результаты. В исследуемой группе соотношение женщин и мужчин составляло
3,6:1, средний возраст – 43,8±7,6 года. При клиническом обследовании в 60%
случаев определялась КФ, преимущественно каменного подтипа (71,4%) 1-й
степени (47,6%), которая значимо чаще наблюдалась на верхних и/или нижних
конечностях и/или на туловище (57,1%; р=0,05; см. табл. 2). Интересно, что
сетчатый кальциноз выявлялся на нижних конечностях, а пластинчатый – на
бедрах (рис. 1, а) и туловище, реже – на плечах. У всех пациентов отмечалась бо-
лезненность разной интенсивности при пальпации в области кальцинатов. При
муссовом и пластинчатом подтипах и 4-й степени кальциноза она носила умеренный
характер – в среднем 39±7,2 мм по ВАШ, тогда как при каменном и сетчатом, а
также при 2–3-й cтепени кальциноза достигала в среднем 81±8,4 мм. В 31%
случаев выявлен язвенный дефект кожи, который встречался при всех подтипах,
но преимущественно при 3-й и 4-й степени кальциноза (р<0,04). Повышение
температуры тела зафиксировано в 23,8% случаев. У 21 (50%) больного выявлен
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Таблица 2. Клиническая и лабораторная 
характеристика пациентов с КФ (n=42)
Table 2. Clinical and laboratory 
characteristics of patients with CP (n=42)

Показатель                                        Значение

Пол, n (%):
мужчины 9 (21,4)
женщины 33 (78,5)

Основное 
заболевание, n (%):

ИЛПн 3 (7,1)
ЛДС 21 (50)
СКВ 3 (7,1)
ИВМ 5 (12)
СС 1 (2,3)
ИКФ 9 (21,4)

Форма КФ, n (%): 
ограниченная 38 (90,4)
генерализованная 3 (7,1)

Степень КФ, n (%):
1-я 20 (47,6)
2-я 10 (24)
3-я 6 (14,2)
4-я 6 (14,2)

Подтип КФ, n (%):
муссовый 2 (4,7)
каменный 30 (71,4)
сетчатый 4 (9,5)
пластинчатый 6 (14,2)

Локализация КФ, n (%):
верхние или 24 (57,1)
нижние 
конечности 
либо туловище
верхние и нижние 5 (12)
конечности
верхние и нижние 11 (26,1)
конечности, 
туловище

Боль уплотнения 63,6±11,2
по ВАШ, мм, 
М±σ

Язвы кожи и ПЖК, n (%) 13 (31)

Лихорадка >37 С°, n (%) 10 (23,8)
Температура тела, 37,6±0,7
С°, М±σ

Суставной синдром, n (%) 21 (50)

Миастения, n (%) 2 (4,7)

Повышение 16 (38)
СОЭ >30 мм/ч, n (%)
СОЭ (по Вестергрену), 37,4±12,7
мм/ч, М±σ

СРБ >5,0 мг/л, n (%) 13 (30,9)
СРБ, мг/л, М±σ 16,2±3,4

Мочевой синдром, n (%) 2 (4,7)

Примечание. ИКФ – идиопатическая
кальцифилаксия.



суставной синдром (p<0,001), характеризовавшийся у 17 па-
циентов полиартралгиями. У 23% больных имелся поли-
или олигоартрит с поражением коленных и/или лучезапястных
суставов. Мышечная слабость обнаружена в 2 случаях. При
физикальном осмотре у 19 пациентов наблюдались сетчатое
ливедо (100%), синдром Рейно (31,5%), эритема на лице
(10,5%) и туловище и эритема Готтрона, параорбитальный
гелиотропный отек, энантема, амимичность лица, симптом
«кисетного рта» (по 5,2%).

При лабораторном обследовании у 16 пациентов выявлено
увеличение СОЭ в среднем до 37,4±12,7 мм/ч и у 13 – повы-
шение уровня СРБ в среднем до 16,2±3,4 мг/л (см. табл. 2),
которые значимо ассоциировались с субфебрильной темпе-
ратурой тела (р<0,05), суставным синдромом (р<0,03), ка-
менным подтипом (р<0,05) и язвенными дефектами кожи
(р<0,02). У 3 пациентов зафиксировано повышение кон-
центрации КФК в среднем до 614,2±126,4 Ед/л, другие био-
химические показатели были в пределах нормы. У боль-
шинства пациентов (78,5%) имелся нормальный уровень
кальция и фосфора в сыворотке крови, у 12% – пониженный
уровень кальция, у 7,1% – повышенный уровень фосфора.
У 11 пациентов зафиксировано увеличение концентрации
ПТГ и у 12 – снижение уровня 25-гидроксивитамина D. 
В 4,7% случаев установлено поражение почек, которое со-
провождалось мочевым синдромом. Наличие кальциноза у
всех больных подтверждено при УЗИ (рис. 1, б) и КТ мягких
тканей (рис. 2, а). Результаты комплексного клинического и
лабораторно-инструментального обследования подтвердили
развитие КФ у 3 пациентов с ИЛПн, у 3 с СКВ, у 21 с ЛДС, у
1 с СС, у 5 с ИВМ (у 4 с ДM, в том числе у 3 с амиопатическим
вариантом, и у 1 с ЮДМ), ИКФ выявлена в 9 случаях 
(см. табл. 2). Длительность заболеваний составляла в среднем
8,7±2,4 года. Кальциноз развивался в среднем через 5,6±0,7
года после дебюта основного заболевания, причем при ЛДС,
ИЛПн, СКВ и ИКФ он впервые диагностирован во время
проведения данного исследования.

Анализ КФ в зависимости от нозологической принад-
лежности выявил ряд интересных особенностей. Так, у муж-
чин она встречалась только при ЛДС (38%) и ИКФ (11,1%),
р<0,05. Генерализованная форма, 3–4-я степень кальциноза,
сетчатый и пластинчатый подтипы ассоциировались с ИВМ
(рис. 2, б), тогда как с другими заболеваниями были связаны
ограниченная форма и 1–2-я степень кальциноза (р<0,002).
При ИВМ и ИКФ отмечалось некоторое сходство клиниче-
ской картины КФ, которая проявлялась 2–4-й степенью
кальциноза, но с разнообразными подтипами (р<0,04). 

При оценке данных клинического исследования и КТ
мягких тканей было показано, что для СС был характерен
муссовый подтип КФ, для ИЛП и ЛДС – каменный, а для
СКВ – каменный и сетчатый. Локализация процесса при РЗ
и ИКФ существенно не различалась, кроме ЛДС, для которого
типично поражение голеней (р<0,001). Язвенные дефекты
отмечались у пациента с СС, у 4 (44,4%) больных с ИКФ
(см. рис. 1, а), у 7 (33,3%) с ЛДС и у 1 (33,3%) с СКВ. Они ас-
социировались с выраженной болезненностью при пальпации
(69,4±12,1 мм по ВАШ). Повышение температуры тела за-
фиксировано у всех пациентов с ИЛПн и СКВ, у 2 (40%) с
ИВМ и у 2 (22,2%) с ИКФ. Суставной синдром встречался
при всех нозологиях, кроме СС, а мышечная слабость –
только при ИВМ. Повышение СОЭ и уровня СРБ отмечались
при разных заболеваниях. Мочевой синдром ассоциировался

с СКВ (66,6%), а повышение уровня КФК – с ИВМ. Пони-
женный уровень кальция и 25-гидроксивитамина D, а также
повышенное содержание фосфора и ПТГ встречалось при
всех изучаемых нозологиях. Для уточнения влияния этих
параметров на развитие кальциноза необходима более пред-
ставительная выборка пациентов. 

Патоморфологическое исследование биоптата кожи и
ПЖК проведено у 12 пациентов (у 3 с ИЛПн, у 4 с ЛДС, у 1 с
СКВ, у 4 с ИКФ). При этом выявлялись фокусы липонекроза
с наличием (при СКВ) или отсутствием (при ИЛПн) де-
структивного васкулита, склерозом артериол (при ЛДС) и
образованием микротромбозов (при ИКФ), приводящих к
хронической ишемии тканей. Кальцинаты состояли в ос-
новном из фосфорнокислого и углекислого кальция и при
окраске гематоксилином и эозином отчетливо определялись
в виде зерен и скоплений между пучками соединительной
ткани кожи и ПЖК. Между отложениями нередко встречались
эпителиоидные клетки и гранулематозные изменения.

На момент включения в исследование 42,8% больных с
ИЛПн, СКВ, ИВМ, СС и единичные пациенты с ЛДС (n=4)
и ИКФ (n=2) принимали глюкокортикоиды в средней дозе
17,4±1,2 мг/сут в течение 6,7±1,8 года. Иммунодепресанты
получали 12 (28,5%) пациентов с ИЛПн, СКВ, ИВМ и СС,
гидроксихлорохин – 18 (43%; 12 с ЛДС и 6 с ИКФ), нестеро-
идные противовоспалительные препараты – 24 (57,1%; 18 с
ЛДС и 6 с ИКФ), антибактериальные средства – 7 (16,6%; 
3 с ЛДС и 4 с ИКФ), колекальциферол – 24 (57,1%; 5 с РЗ;
13 с ЛДС и 6 с ИКФ). Предшествующая терапия КФ была
эффективна у 7 (16,6%) больных (6 с ЛДС и 1 с ИКФ), у 
24 пациентов эффект отсутствовал. В 11 (29,1%) случаях на-
блюдалось ухудшение, проявлявшееся увеличением числа
кальцинатов и/или площади поражения при ИКФ (n=4),
ЛДС (n=4), ИВМ (n=2), ИЛПн (n=1). 

Обсуждение. Наличие кальцинатов значительно влияет
на качество жизни пациентов с РЗ, в то же время клинические
исследования, посвященные изучению таких изменений у
пациентов с Пн, не проводились. Нередко в клинической
практике подкожные отложения кальция случайно выявляют-
ся при инструментальном обследовании по другому поводу.
Насколько нам известно, настоящая работа – первое иссле-
дование, в котором у пациентов с Пн всесторонне изучалось
клиническое значение КФ, подтвержденной только в 19,3%
наблюдений, тогда как ее распространенность при ДМ и СС
достигает 40–49% соответственно [5, 11, 12]. Среди больных
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Рис. 1. Пациентка М., ИКФ: а – пластинчатый подтип, 4-я
степень, язвенный дефект на медиальной поверхности бедер
(стрелка); б – УЗИ данного участка с кальцинатами (серая
стрелка) и затухание под ними УЗИ-луча (белая стрелка)

Fig. 1. Patient M., idiopathic calciphylaxis: a – lamellar subtype,
grade 4, ulcerative defect on the medial surface of the thighs

(arrow); b – ultrasound of this area with calcifications (grey arrow)
and attenuation of the ultrasound beam below (white arrow)

а б



преобладали женщины (р<0,03), у которых значимо чаще
встречался ограниченный (р<0,002) каменный (р<0,002) дис-
трофический кальциноз 1-й cтепени (р<0,05) с локализацией
на плечах и нижних конечностях (p=0,05). Аналогичный ре-
зультат получен F. Bartoli и соавт. [26], которые у 52 (среди
них 50 женщин) из 112 пациентов с СС выявили кальциноз
с преобладанием ограниченного (88,4%) каменного подтипа
(91,4%) на кистях (64,9%). КФ локализуется преимущественно
на верхних и нижних конечностях, что продемонстрировано
не только в нашем исследовании, но в других работах [3–5,
8–13, 19, 21, 23, 26, 29]. Вероятно, это обусловлено микро-
травматизацией или сдавлением, которые способствуют раз-
витию пролиферативной облитерирущей васкулопатии [14].
Кальциноз может быть безболезненным, но при наличии
воспаления, инфекции, изъязвления или сдавления нерва
сопровождается значительной болезненностью [42], что было
показано и в нашей работе. 

У 45,2% пациентов мы наблюдали сетчатое ливедо, которое
преимущественно проявлялось на ранних стадиях КФ и было
обусловлено изменением кровоснабжения кожи [43]. Каждая
кожная артериола, берущая начало глубоко в дерме, образует
в коже конус на поверхности с круглым основанием от 1 до 
3 см и вершиной в глубине. На границах каждого конуса на-
ходятся области «водораздела» с относительно сниженным
кровотоком, которые уязвимы для ишемии. При окклюзии
подкожных и кожных артериол ишемия развивается преиму-
щественно в областях «водораздела», не затрагивая центральные
участки, что приводит к изменению цвета кожи [44, 45]. 

Одним из важных результатов данной работы является
диагностика основного заболевания, на фоне которого была
выявлена КФ, – это ИЛПн, СКВ, ИВМ, СС, ЛДС и ИКФ.
Интересно, что кальциноз при этих заболеваниях развился
в среднем через 5,6±0,7 года после появления первых при-
знаков болезни. Следует отметить, что поражение почек в

виде мочевого синдрома наблюдалось
только у 2 (4,7%) больных СКВ, что
ставит под сомнение теорию развития
КФ у больных с патологией почек [46].
К другим провоцирующим факторам
появления кальциноза относят нару-
шение гомеостаза кальция и фосфата,
включающее гиперфосфатемию, ги-
перкальциемию, гипер- и гипопара-
тиреоз [47]. Кроме того, дефицит ви-
тамина К значительно увеличивает
риск развития этой патологии [48]. На-
конец, ожирение и сахарный диабет
являются предикторами возникновения
кальциноза [49]. В настоящем иссле-
довании мы не можем подтвердить эти
выводы, что требует дальнейшего из-
учения клинического материала.

По-видимому, на развитие КФ при Пн может влиять
повышение уровня ИЛ1, ИЛ6, ИЛ1β и фактора некроза опу-
холи α, высвобождаемых моноцитами или макрофагами,
которые препятствуют остеогенной дифференцировке клеток
гладкой мускулатуры сосудов (КГМС) и способствуют ос-
теогенной транскрипции [50]. Помимо этого, зрелые ади-
поциты, подвергшиеся воздействию высокой концентрации
фосфата, могут индуцировать фенотипическую трансфор-
мацию КГМС путем высвобождения сосудистого эндотели-
ального фактора роста A, лептина или секретируемого кар-
боксилированного матриксного белка Gla (MGP), тем самым
приводя к кальцификации [51]. Состояние гиперкоагуляции,
вероятно, создает благоприятные условия для КФ [52].
Однако некоторые ученые считают, что стеноза просвета и
низкого давления в сосудистой системе кожи при КФ до-
статочно для развития тромбоза, при котором с большей ве-
роятностью блокируются крупные сосуды; следовательно,
само состояние гиперкоагуляции вряд ли вызовет повреждение
кожи, связанное с КФ [53]. Эндотелиальные клетки могут
способствовать развитию КФ сосудов посредством остео-
хондральной трансдифференцировки, апоптоза и усиления
связи с клетками сосудистой стенки [54]. Возможно, в
будущем исследователи смогут использовать новую трех-
клеточную двумерную модель для дальнейшего изучения
взаимодействия между различными типами клеток в процессе
развития КФ [55].

Заключение. В настоящее время нет единого мнения от-
носительно факторов риска развития, патогенеза и диагностики
КФ при Пн и других РЗ. Она может имитировать различные
заболевания соединительной ткани, и ее диагностика бывает
затруднена, особенно у пациентов без уремии. Данные лите-
ратуры и настоящего исследования могут способствовать
лучшему пониманию механизмов развития кальцинатов и
определению подходов к лечению данной патологии.
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стрии (стрелки)
Fig. 2. Patient S., amyopathic variant of dermatomyositis, with subsequent development of
calcifications: a, b – abdomen CT scan. Reticulated subtype, 3rd degree (arrow); c – dif-
fuse, dense, sharply painful induration in the left mesogastrium and hypogastrium (arrows)
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