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Системная склеродермия (ССД) – аутоиммунное пора-
жение соединительной ткани, сочетающее в себе воспали-
тельные изменения стромального компонента органов, про-
грессирующий фиброз различной локализации и генерали-
зованную васкулопатию. Распространенность ССД колеблется 
от 3,7 до 20 случаев на 1 млн человек в год [1]. При этом 
частота ее прогрессирования и частота развития осложнений 

у пациентов с достоверно диагностированной ССД позволяют 
говорить о данном заболевании как об одном из наиболее 
опасных в ревматологической практике [2, 3].  

Поражение легких при ССД является наиболее харак-
терной висцеральной локализацией склеродермического 
процесса. По данным ряда авторов, патологические изменения 
в легочной ткани различной степени выявляются у каждого 
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пациента, при этом существенное формирование пневмо-
фиброза регистрируется более чем у 30% из них [4].  

Точное понимание этиологии ССД в настоящее время 
отсутствует. Высказываются предположения о воздействии 
факторов внешней среды, генетической предрасположенности, 
иных триггерах, включая вирусные инфекции. Влияние ви-
русов на состояние иммунной системы человека неоспоримо, 
при этом лишь в последнее время научное сообщество обра-
тилось к изучению возможной взаимосвязи вирусной инвазии 
с возникновением, а также прогрессированием ревматических 
заболеваний, чему в том числе способствовала прошедшая 
пандемия COVID-19.  

В части опубликованных клинических отчетов о ведении 
пациентов с сочетанием обусловленных ССД и COVID-19 
легочных осложнений отмечается отсутствие достоверной 
связи между наличием у пациента подтвержденного интер-
стициального заболевания легких (ИЗЛ), ассоциированного 
с ССД, и более высоким риском инфицирования SARS-
CoV-2. Однако роль SARS-CoV-2 как фактора, способствую-
щего прогрессированию пневмофиброза, достоверно доказана 
[5–7]. Основой формирования патологического очага при 
каждой из рассматриваемых нозологий является типовой 
процесс воспаления, который, с одной стороны, представлен 
острым вирусным поражением, а с другой – хронически те-
кущей аутоактивацией иммунитета. На ранних этапах пато-
логический процесс реализуется посредством воздействия 
на единую мишень – сосудистый эндотелий, что позволяет 
условно объединить оба патологических состояния в рамках 
понятия об эндотелиальной дисфункции. Дальнейшее раз-
витие каждого из патофизиологических механизмов различно, 
что наглядно демонстрируется фиброзным характером ан-
гиопатии при ССД и микротромботическим при COVID-19. 
Однако выявленные в патогенезе точки соприкосновения 
могут стать ключом к пониманию возможной природы си-
стемных заболеваний соединительной ткани, что позволит 
сформировать эффективные алгоритмы лечения пациентов. 

Представляем результаты клинического и патологоана-
томического исследований пациентки с прижизненно диаг-
ностированной ССД и конкурирующим мультисистемным 
воспалительным синдромом, связанным с COVID-19, умершей 
от дыхательной недостаточности, развившейся вследствие 
субтотального пневмофиброза. Проведены анализ имеющейся 
медицинской документации, макроскопическая оценка ма-
териала, а также световая микроскопия с рутинными и спе-
циальными методами окраски микропрепаратов. 

 
Клиническое наблюдение 
Пациентка А., 57 лет, поступила в лечебно-профилакти-

ческое учреждение Москвы в марте 2022 г. с жалобами на 
ощущение нехватки воздуха, одышку при минимальной физической 
нагрузке, повышение температуры тела до 38,5 °С. В 2017 г. 
больной был установлен диагноз ССД, фиброз легких 50% по 
данным мультиспиральной компьютерной томографии (МСКТ) 
органов грудной клетки (ОГК). Пациентка дважды перенесла 
пневмонию, ассоциированную с COVID-19 (в 2021 г. – поражение 
легких по данным компьютерной томографии – КТ – 50%, в 
2022 г. – 75%), после чего ощущение нехватки воздуха значи-
тельно усилилось. Наблюдалась амбулаторно в поликлинике по 
месту жительства. В связи с резким ухудшением состояния, 
повышением температуры тела была доставлена в стационар 
для обследования, экспресс-тест на антитела к SARS-CoV-2 

отрицательный. Было принято решение о госпитализации в 
отделение реанимации и интенсивной терапии для дальнейшего 
обследования и лечения.  

В клиническом анализе крови при поступлении: Hb – 149 г/л, 
эр. – 4,947 ‧1012/л, тр. – 395,0 ‧109/л, л. – 15,5 ‧109/л (н. – 
87,7%, лимф. – 10,3%). 

Биохимический анализ крови: альбумин – 35,3 г/л, глюкоза – 
11,7 ммоль/л, общий билирубин – 14,0 мкмоль/л, аланинамино-
трансфераза – 10,0 ед/л, аспартатаминотрансфераза –  
15,0 ед/л, мочевина – 6,6 ммоль/л, креатинин – 87 мкмоль/л, 
СРБ – 89,6 мг/л, лактатдегидрогеназа (ЛДГ) – 222 ед/л,  
D-димер – 926 нг/мл.  

При повторной полимеразной цепной реакции SARS-CoV-2 
и вирус гриппа не обнаружены. Посев мокроты на флору и чув-
ствительность к основному спектру антибиотиков также не 
выявил роста патогенной флоры.  

При проведении МСКТ ОГК с внутривенным болюсным 
контрастированием отмечались выраженные типичные про-
явления двусторонней полисегментарной вирусной пневмонии в 
стадии реконвалесценции, фиброзные изменения легочной ткани.  

Была назначена терапия в соответствии с рекомендациями 
по лечению отдаленных последствий новой коронавирусной ин-
фекции с учетом данных о имеющемся прогрессирующем ин-
терстициальном фиброзе легких в рамках ССД. Проводились 
адекватная респираторная поддержка, контроль гемодинамики, 
противовоспалительная терапия, профилактика тромбэмбо-
лических осложнений, контроль и коррекция гликемии. 

Динамика в общем анализе крови: Hb – 125,0 г/л, эр. – 
4,17 ‧1012/л, тр. – 513,0 ‧109/л, л. – 24,7 ‧109/л (н. – 87,2%, 
лимф. – 4,8%). Динамика в биохимическом анализе крови ха-
рактеризовалась относительным снижением уровня альбумина 
(до 27 г/л), общего билирубина (до 7,6 мкмоль/л), глюкозы  
(до 9,9 ммоль/л) и резким уменьшением уровня СРБ (с 89,6 до 
15,0 мг/л) на фоне значительного повышения концентрации 
мочевины (до 36,2 ммоль/л) и креатинина (до 349,0 мкмоль/л). 

Выявлено значительное повышение содержания общего IgE 
(223,0 ед/л), интерлейкина (ИЛ) 6 (544,3 пг/мл), ИЛ8  
(332,0 пг/мл). Отмечалась резко положительная проба на 
наличие антител к Scl-70 при отрицательных результатах 
определения других антител. 

При повторной МСКТ ОГК определялись обширные участки 
перибронхиального и периферического фиброза легочной ткани, 
признаки легочной гипертензии, выраженная отрицательная 
динамика. Поражение паренхимы легких – 90,0%, степень тя-
жести поражения – КТ 4. 

Для исследования функции сердца была проведена эхокар-
диография с допплеровским анализом. Заключение: увеличение 
объемных характеристик правых камер сердца. Выраженная 
недостаточность трикуспидального клапана. Значительно вы-
раженная легочная артериальная гипертензия. 

Было продолжено лечение, однако состояние пациентки 
ухудшалось. Вследствие прогрессирующей дыхательной недо-
статочности была выполнена интубация трахеи, пациентка 
переведена на искусственную вентиляцию легких, установлен 
центральный венозный катетер. На основании имевшихся кли-
нических симптомов, а также результатов инструментального 
исследования (поражение паренхимы легких 90,0%, степень 
тяжести КТ 4) был диагностирован прогрессирующий системный 
склероз с субтотальным пневмофиброзом, в последующем ослож-
ненный полиорганной недостаточностью, что привело к смерти 
пациентки. 
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При аутопсии слизистая оболочка трахеи и бронхов серо-
красная, гладкая, с мелкоточечными кровоизлияниями, гипере- 
мирована, в просвете – небольшое количество слизи с примесью 
крови. Легкие диффузно уплотнены с множественными кро-
воизлияниями. Отмечается значительное увеличение массы 

органов. Паренхима плотная, маловоздушная, полнокровная. 
Ткань легких на разрезе темно-красного цвета, с поверхности 
разрезов в значительном количестве стекает кровянистая 
жидкость. Просветы бронхов зияют, наблюдаются участки 
перибронхиального и перивазального склероза (рис. 1, а, б). 

Рис. 1. Макроскопический вид легкого: а, б – диффузный дву-
сторонний пневмофиброз. Визуализируются участки некроза 
бурого цвета, множественные очаговые кровоизлияния. Про-
свет бронхов зияет, легочная ткань плотная, безвоздушная 

Fig. 1. Macroscopic view of the lung: a, б – diffuse bilateral pneumofi-
brosis. Areas of brown necrosis and multiple hemorrhages are visible. 

The lumen of the bronchi is gaping, lung tissue is dense and airless

а б

Рис. 2. Микроскопическая картина поражения легких при 
ССД; окраска гематоксилином и эозином, ×200: а, б – уча-
стки легочной ткани с выраженным фиброзом, диффузной 

лейкоцитарной инфильтрацией. Часть респираторного эпи-
телия десквамирована, отмечается стаз в венулярном русле; 
в – лейкоцитарная инфильтрация затрагивает сосудистую 
стенку, определяется в толще эпителия слизистой оболочки 
бронха, в строме органа представлена диффузными участ-

ками и очаговыми скоплениями; г – базальноклеточная гипер-
плазия слизистой оболочки бронхов; д, е – неравномерное 
расширение альвеол, участки ателектазов, дислектазов. 

Часть межальвеолярных перегородок разорвана, эмфизема-
тозное расширение прилежащих отделов 

Fig. 2. Microscopic features of lung lesions in SSc; H&E staining, 
magnification ×200: а, б – Lung tissue with severe fibrosis, diffuse 
leucocyte infiltration. Part of the respiratory epithelium is desqua-
mated, venular stasis is visible; в – Leukocyte infiltration affects 

the vascular wall, it is noted in the epithelium of the bronchial mu-
cosa, in the stroma of the organ it is represented by diffuse areas 

and focal accumulations; г – Basal cell hyperplasia of the 
bronchial mucosa; д, е – Uneven expansion of the alveoli, areas of 

atelectasis and dyslectasis. Part of the interalveolar septa is rup-
tured with emphysematous expansion of the adjacent compartments

а б

в г

д е

Рис. 3. Микроскопическая картина поражения легких при-
сочетании ССД и COVID-19; окраска гематоксилином и 

эозином, ×200: а – стаз в венулярном русле. На фоне сосуди-
стых изменений – ярко выраженный диффузный пневмофиб-
роз, лимфоцитарная инфильтрация; б – десквамированный 

эпителий, нейтрофилы, альвеолярные макрофаги в просвете 
альвеол. На стенках альвеол визуализируются «гиалиновые 
мембраны», выстилающие их контуры; в – периваскулярное 
отложение сидерофагов; г – деформированные многоядерные 
клетки в просвете альвеол, патогномоничные для ковидного 
поражения легких. В окружении – лейкоциты, гиалиновые 

мембраны, сидерофаги 
Fig. 3. Microscopic features of lung lesions in combination of SSс 
and COVID-19; H&E staining, magnification ×200: а – Venular 

stasis, against the background of vascular changes – intense diffuse 
pneumofibrosis, lymphocytic infiltration; б – Desquamated epithe-

lium, neutrophils, alveolar macrophages in the alveolar lumen. 
Hyaline membranes are visible on the walls of the alveoli lining 

their contours; в – Perivascular deposition of siderophages; г – De-
formed multinucleated cells in the lumen of the alveoli are pathog-

nomonic for Covid lung disease. In the surrounding areas – 
leukocytes, hyaline membranes, siderophages

а б

в г

Рис. 4. Интерстициальный фиброз легких; окраска по Ван-Ги-
зону, ×200: а–б – отчетливо видны периваскулярное и пери-

альвеолярное разрастание соединительной ткани, в отдельных 
фокусах – участки ателектазов и дислектазов 

Fig. 4. Interstitial pulmonary fibrosis; Van Gieson’s stain, magnifi-
cation ×200: а, б – Perivascular and perialveolar proliferation of 

connective tissue is clearly visible, in some foci – areas of atelecta-
sis and dyslectasis

а б
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Паратрахеальные, прикорневые лимфатические узлы серо-
черные, эластичные. 

При гистологическом исследовании легких выявлен ги-
перплазированный эпителий слизистой оболочки бронхов, в 
стенке видна очаговая лимфоцитарная инфильтрация. Вокруг 
бронхов – значительное разрастание соединительной ткани. 
Межальвеолярные перегородки утолщены за счет выраженного 
фиброза и инфильтрации лимфоцитами, часть межальвео-
лярных перегородок разорвана, с эмфизематозным расширением 
прилежащих альвеол (рис. 2, а –е). 

В просвете альвеол – отечная жидкость, десквамированный 
эпителий, нейтрофилы, альвеолярные макрофаги, деформиро-
ванные многоядерные клетки как следствие цитопатического 
эффекта вируса. На стенках альвеол визуализируются «гиа-
линовые мембраны», в строме органа – сидерофаги. На фоне 
указанных изменений отмечается наличие микротромбов в ве-
нулярном русле, что в совокупности составляет типичную 
картину ковидного поражения легких (рис. 3, а–г). Определяется 
также диффузный фиброз (рис. 4, а, б).  

 
Обсуждение. Согласно данным литературы, связь между 

наличием у пациента подтвержденного ИЗЛ, ассоциирован-
ного с ССД, и более высоким риском инфицирования  
SARS-CoV-2 в настоящее время остается спорной ввиду ма-
лочисленности статистических данных [8–9]. Теоретически 
предполагаемый связанный риск можно объяснить наличием 
извращенного иммунного ответа как фактора, способствую-
щего, с одной стороны, формированию благоприятной среды 
для инвазии вируса SARS-CoV-2, а с другой – дезинтеграции 
и невозможности адекватной реакции организма на про-
грессирование каждого из вариантов воспаления (сочетание 
острого и хронического воспалительного процесса, имеющего 
опосредованно связанные через эндотелиальную дисфункцию 
патогенетические звенья). Однако наличие COVID-19 у па-
циентов с системными заболеваниями соединительной ткани, 
несомненно, влияет на их прогноз. Это выражается и в не-
уклонном прогрессировании интерстициального пневмо-
фиброза, в том числе на фоне начатого патогенетического 
лечения. В связи с этим рассмотренный нами клинический 
случай прогрессирования ИЗЛ, ассоциированного с ССД, 
после перенесенного COVID-19 представляет особый инте-
рес. 

При анализе своеобразия течения, исходов и влияния 
COVID-19 у пациентов с ССД необходимо помнить, что 
данное аутоиммунное заболевание затрагивает не только 
дыхательную систему [8]. Характерно также параллельное 

тяжелое полиорганное поражение, обусловленное высокой 
интенсивностью иммуновоспалительного процесса. Это 
ярко отражается в клинических проявлениях и биохими-
ческой диагностике, объясняя в биохимическом профиле 
крови повышение уровня ЛДГ, креатинина и мочевины 
как предикторов развивающейся полиорганной недоста-
точности. В свою очередь, резкое падение уровня СРБ, 
по-видимому, вызвано как непосредственным истощением 
иммунного резерва организма, так и параллельным имму-
носупрессивным лечением в рамках патогенетической те-
рапии ССД. 

Особое внимание следует уделить оценке результатов 
аутопсии и микроскопического исследования. При патоло-
гоанатомическом исследовании была подтверждена обшир-
ность поражения легких, выявленная при МСКТ. Наличие 
тракционных бронхоэктазов указывает на высокую степень 
прогрессирования заболевания и, в совокупности с развив-
шимся двусторонним симметричным процессом преимуще-
ственно в базальных и субплевральных отделах легких, со-
ставляет типичную картину склеродермического поражения. 
Важно отметить, что полнокровие органа как проявление 
генерализованной васкулопатии является также частью по-
стковидных изменений, наличие которых подтверждается 
гистологическим исследованием. Для перенесенного паци-
енткой COVID-19 характерны наличие слущенного эпителия 
в просвете альвеол, микротромбы в венулярном русле. Лишь 
в части случаев типичная лимфоцитарная инфильтрация 
стромы, исходя из общего патоморфологического анализа, 
является остаточным признаком извращенной активации и 
дисрегуляции иммунной системы. 

Несомненное значение для прогрессирования процесса 
имела также сопутствующая патология сердечно-сосудистой 
системы, метаболические расстройства, которые в совокуп-
ности с обширным инфекционным поражением легочной 
ткани на фоне вирусного поражения способствовали про-
грессирующему ухудшению состояния пациентки, в конечном 
счете приведшему к нарушению функции систем организма 
и смерти, несмотря на патогенетические лечение и адекватную 
респираторную поддержку. 

Заключение. Таким образом, клинический случай про-
грессирования ИЗЛ, ассоциированного с ССД, после пере-
несенного COVID-19 представляет особый интерес. Изучение 
возможной связи между этими нозологиями важно как для 
понимания актуального терапевтического алгоритма, так и 
для дальнейших этиопатогенетических исследований природы 
ревматических заболеваний. 
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