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Системная склеродермия (ССД), или прогрессирующий 
системный склероз, относится к мультисистемным ревма-
тическим заболеваниям. В основе патогенеза ССД лежат 
иммунные нарушения и вазоспастические сосудистые реакции 
по типу феномена Рейно, сопровождающиеся активацией 
фиброобразования и избыточным отложением коллагена в 
тканях и органах [1]. 

К основным клиническим признакам ССД относятся 
поражение кожи в виде уплотнения и гиперпигментации, 
синдром Рейно, ассоциированные с ними ишемические пе-
риферические расстройства и воспалительно-фиброзирующее 
поражение опорно-двигательного аппарата. Кроме того, при 

этом заболевании часто отмечается поражение внутренних 
органов: легких, желудочно-кишечного тракта, сердечно-
сосудистой системы и почек [2]. С разной частотой реги-
стрируются характерные для ССД фиброз легких, легочная 
артериальная гипертензия (ЛАГ), кардиопатия с нарушениями 
ритма и проводимости, гипотония пищевода и других отделов 
желудочно-кишечного тракта, а также острый склеродер-
мический почечный криз (СПК) с развитием почечной недо-
статочности. ССД сопровождается высокой смертностью – 
большей, чем любое другое ревматическое заболевание, не-
смотря на некоторое улучшение выживаемости в последние 
годы. Прогноз хуже у пациентов с диффузным поражением 
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кожи, коррелирующим с развитием проявлений, которые 
потенциально смертельны или могут снизить качество жизни, 
и с большой неопределенностью исхода. К концу прошлого 
столетия изменилась структура летальности при ССД. До 
1980-х годов ведущей причиной смерти была почечная не-
достаточность, вызванная острой нефропатией («склеродер-
мическая почка», или острый СПК). В последние десятилетия 
лидирующую позицию среди причин смерти занимает ле-
гочная патология – интерстициальное заболевание легких 
(ИЗЛ) и ЛАГ. На долю этих состояний приходится 60% смер-
тей, непосредственно связанных с ССД [3]. 

Поражение почек при ССД не относится к распростра-
ненным проявлениям. Однако, по данным аутопсийного 
материала, почечная патология выявляется у 60–80% больных. 
У этих пациентов изначально нет симптомов поражения 
почек, могут отмечаться только незначительная протеинурия 
и микроскопическая гематурия, а также умеренная артери-
альная гипертензия (АГ) и нормальная функция почек [4]. 
По совокупным данным пяти различных исследований, 
включивших 796 пациентов с ССД, скорость клубочковой 
фильтрации (СКФ) <90 мл/мин была зарегистрирована у 
31,5% больных и у 19,5% она была <60 мл/мин. У пациентов 
с почечной дисфункцией при биопсии почки выявляют 
фиброз тканей и васкулопатию [5]. Эти изменения обычно 
не прогрессируют, и почечная дисфункция имеет тенденцию 
к нарастанию со скоростью, аналогичной таковой в общей 
популяции [4]. 

Наиболее прогностически значимой и изученной формой 
поражения почек при ССД, сопровождающейся драматич-
ным клиническим течением, является СПК – редкое, но 
опасное для жизни осложнение ССД, характеризующееся 
остро начавшейся злокачественной АГ и развитием бы-
стропрогрессирующей почечной недостаточности. Как пра-
вило, СПК возникает рано, в первые годы после дебюта за-
болевания, и всегда отражает тяжесть течения болезни, яв-
ляясь одним из наиболее достоверных маркеров неблаго-
приятного прогноза. СПК всегда представляет трудную 
проблему для врача, поскольку превентивные меры пока 
отсутствуют, а криз развивается очень быстро, даже в случаях 
исходно правильной терапии заболевания. Фенотип ССД, 
при котором чаще всего наблюдается СПК, хорошо изучен, 
поэтому строгий мониторинг таких пациентов позволяет 
рано выявить это состояние. Известны факторы риска раз-
вития СПК: мужской пол, непродолжительная (≤5 лет) 
длительность болезни, причем 75% случаев криза приходится 
на 1–4-й год болезни [6], диффузная форма (выраженное 
уплотнение кожи с кожным счетом >20 баллов), прогрес-
сирующее поражение внутренних органов, а также синовит, 
теносиновит, сгибательные контрактуры крупных суставов. 
Иммунологическим маркером СПК считают повышение 
уровня антител к РНК-полимеразе III, а также к топоизо-
меразе I [7]. 

Особое значение для развития СПК имеют глюкокор-
тикоиды (ГК) [8]. Лечение ГК считается значимым фактором 
риска развития СПК у пациентов, принимавших средние 
или высокие дозы ГК в дебюте болезни [9]. Было показано, 
что суточная доза ≥15 мг (в преднизолоновом эквиваленте) 
связана с существенным увеличением риска СПК, поэтому 
в настоящее время применение ГК в дозе >15 мг/сут не ре-
комендуется, особенно у пациентов с факторами риска воз-
никновения СПК [10].  

СПК обусловлен тяжелым окклюзирующим поражением 
внутрипочечных сосудов. В его основе лежат механизмы, 
приводящие к снижению клубочкового кровотока, вклю-
чающие спазм почечных сосудов («почечный» синдром 
Рейно), прямое воздействие ангиотензина II. Полагают, что 
ГК могут непосредственно способствовать развитию СПК, 
ингибируя продукцию простациклина и повышая активность 
ангиотензинпревращающего фермента (АПФ). 

 Отличительной патогенетической чертой СПК можно 
считать генерализованный характер экспрессии медиаторов 
вазоконстрикции в почечной ткани: так, гиперэкспрессию 
эндотелина 1 удается обнаружить и в гломерулярных эндо-
телиоцитах, и в артериолах. Расстройство внутрипочечной 
гемодинамики с нарастающей ишемией почечной ткани 
приводит к гиперпродукции ренина с последующей актива-
цией ренин-ангиотензин-альдостероновой системы. Как 
следствие возникает стойкий спазм приносящей и выносящей 
артериол почечных клубочков с дальнейшим усугублением 
нарушений внутрипочечной гемодинамики, которые могут 
привести к АГ с чертами злокачественности и острой оли-
гоанурической почечной недостаточности.  

Реализация негемодинамических эффектов ангиотензи- 
на II и альдостерона дополняется тромбогенезом на уровне 
почечного микроциркуляторного русла. Участие тромбоцитов 
в возникновении СПК связано с явлениями агрегации и 
высвобождения тромбоцитарных факторов на уровне стенки 
сосудов [11]. Тромботическая микроангиопатия (ТМА) об-
наруживается в 43% случаев СПК [12]. Лабораторные признаки 
ТМА – тромбоцитопения, возникающая в результате агрегации 
и потребления тромбоцитов, и гемолитическая анемия, вы-
являемая при микроскопии мазков периферической крови 
по признакам фрагментации эритроцитов, которая развивается 
в зонах турбулентного потока в микроциркуляции из-за ча-
стичной окклюзии агрегатами тромбоцитов. Характерны по-
вышение уровня лактатдегидрогеназы (ЛДГ) как результат 
лизиса клеток и ишемии тканей, низкое содержание гапто- 
глобина, отрицательная прямая проба Кумбса [13]. 

Прогрессирование СПК связано с интенсивной фиб-
ротической трансформацией как клубочков, так и структур 
почечного тубулоинтерстиция, а также внутрипочечных 
сосудов с одновременным накоплением экстрацеллюлярного 
матрикса. В отдельных случаях в патогенезе СПК могут 
непосредственно участвовать некоторые сопутствующие 
патологические иммунологические феномены, потенци-
ально ассоциированные с ССД, например антитела к кар-
диолипину, при наличии которых в почечном поражении 
преобладает ТМА, а также антитела к цитоплазме нейтро-
филов, обусловливающие формирование СПК аналогично 
быстропрогрессирующему гломерулонефриту при системных 
некротизирующих васкулитах. Обсуждается участие в раз-
витии СПК генетических маркеров HLA-DRB1*1407 и 
HLA-DRB1*1304 [14]. 

Диагноз СПК представляет определенные трудности.  
В настоящее время в реальной практике используют сле-
дующие классификационные критерии СПК [15]: 

– Острое повышение артериального давления (АД), 
определяемое как систолическое АД >140 мм рт. ст. 
и/или диастолическое >90 мм рт. ст. Возникает часто 
после лечения высокими дозами ГК. В 10% случаев 
СПК АД нормальное. Нормотензивные формы харак-
теризуются большей частотой ТМА и худшим про-
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гнозом, более ранней заместительной терапией и вы-
сокой смертностью. В связи с прогрессированием по-
чечной недостаточности АД остается в пределах нормы, 
что затрудняет своевременную диагностику данного 
осложнения. 

– Острое повреждение почек: повышение уровня сыво-
роточного креатинина ≥26,5 мкмоль/л (≥0,3 мг/дл) в 
течение 48 ч или в ≥1,5 раза отностительно нормальных 
значений в течение предшествующих 7 дней либо сни-
жение темпов диуреза <0,5 мл/кг/ч в течение 6 ч; 

– Микроскопическая гемолитическая анемия и тром-
боцитопения: 

• новая или обостряющаяся анемия, не вызванная дру-
гими причинами, появление шистоцитов или других 
фрагментов эритроцитов в мазке крови; 

• лабораторные признаки гемолиза (повышение уровня 
ЛДГ, ретикулоцитоз, низкий уровень или отсутствие 
гаптоглобина), отрицательная прямая проба Кумбса; 

• тромбоцитопения <100 тыс/мм3. 
– Поражение органов мишеней:  
• гипертоническая ретинопатия (кровоизлияния, плот-

ный и/или мягкий экссудат, отек зрительного нерва, 
не связанный с другими причинами); 

• гипертоническая энцефалопатия (головная боль, из-
менение психического статуса, очаговые или диффузные 
неврологические проявления, не связанные с другими 
причинами); 

• острая сердечная недостаточность;  
• острый перикардит, диагностированный при наличии 

как минимум 2 из 4 критериев: 1) боль в груди; 2) шум 
трения перикарда; 3) впервые зарегистрированное по-
вышение сегмента ST или депрессия сегмента PR при 
электрокардиографии (ЭКГ); 4) выпот в перикарде 
по данным эхокардиографии (ЭхоКГ). 

Гистопатологические изменения почек проявляются во-
влечением мелких сосудов, которые преобладают над изме-
нениями клубочков. Последние часто характеризуются на-
личием ТМА, включая фибриновые тромбы, эндотелиальный 
отек, фрагменты эритроцитов, мезангиолиз и хронические 
нарушения (неспецифические ишемические повреждения). 
Ранние сосудистые изменения включают накопление мик-
cоидного материала в интиме сосудов, тромбоз, фибрино-
идный некроз и, как следствие, гибель коры почки. Поздние 
нарушения проявляются утолщением и пролиферацией ин-
тимы, что вызывает резкое сужение сосудов [14]. 

Полагают, что показатели смертности при СПК суще-
ственно снизились с появлением ингибиторов АПФ, однако 
уровень летальности у таких больных в первые 6 мес достигает 
20 %. Смертность при СПК составляет 36%, а 25% пациентов 
остаются на гемодиализе в течение первого года [16]. 

В связи с недостаточным пониманием механизмов па-
тогенеза СПК его лечение не разработано. Представляем 
описание успешного, основанного на современном мировом 
опыте, лечения СПК у больной ССД. 

 
Клиническое наблюдение 
Пациентка Б., 43 лет, дебют заболевания в возрасте  

41 года (в ноябре 2019 г.) с отека кистей, боли в лучезапястных 
суставах. В декабре 2019 г. был установлен диагноз ревмато-
идного артрита, получала нестероидные противовоспалительные 
препараты без эффекта. В январе 2020 г. назначены метипред 

(МП) 4 мг/сут, метотрексат (МТ, в таблетках) 10 мг/нед с 
удовлетворительным эффектом в виде уменьшения выражен-
ности артралгий. С февраля 2020 г. присоединился синдром 
Рейно, появились одышка, сухой кашель. При компьютерной 
томографии (КТ) органов грудной клетки (ОГК) изменений не 
выявлено.  

В сентябре 2020 г. – лечение в ревматологическом отделении 
ГБУЗ города Москвы «Московский клинический научный центр 
им. А.С. Логинова Департамента здравоохранения города Моск-
вы» (МКНЦ им. А.С. Логинова), где была диагностирована 
ССД. Диагноз соответствовал классификационным критериям 
ACR/ELUAR (American College of Rheumatology / European Alliance 
of Associations for Rheumatology) [17]. Отмечались уплотнение 
кожи кистей, предплечий, стоп, шеи; маскообразность лица; 
гиперпигментация и депигментация кожи в области груди; 
телеангиэктазии на лице, в области декольте; синдром Рейно 
и дигитальные рубчики; интерстициальные изменения в легких 
по данным КТ ОГК, капилляроскопические изменения. Анти-
нуклеарный фактор (АНФ) Нер2 – 1/1280, антитела к Ro/SSA 
(анти-Ro/SSA) – 121 (0–25) ед/мл, антитела к Scl70 (анти-
Scl70) – >200 (0–25) ед/мл, СРБ – 2 (0–5) мг/л, СОЭ –  
32 мм/ч, креатинин – 65 (44–106) мкмоль/л. Эзофагогастро-
дуоденоскопия: недостаточность кардии. ЭхоКГ: систолическое 
давление в легочной артерии (СДЛА) – 38 мм рт. ст. Фракция 
выброса – 68% (N=54–74%). Форсированная жизненная емкость 
легких (ФЖЕЛ) – 68%. Проводилась терапия медролом 16 мг/сут. 
После выписки из МКНЦ им. А.С. Логинова было рекомендовано 
увеличение дозы МТ до 20 мг/нед внутримышечно и снижение 
дозы МП до 4 мг/сут. В последующем отмечалась отрицательная 
динамика: нарастание индурации кожных покровов, одышки, боли 
в суставах, общей слабости, СРБ – 18,7 мг/л, протеинурия –  
0,1 г/л. Уровень креатинина в норме – 63 мкмоль/л. СДЛА – 
42–47 мм рт. ст.  

Пациентка впервые поступила в ФГБНУ «Научно-иссле-
довательский институт ревматологии им. В.А. Насоновой» в 
марте 2021 г., до госпитализации получала МП 8 мг/сут, аза-
тиоприн 100 мг/сут.  

При осмотре состояние средней тяжести. Кожные покровы 
диффузно индурированы и гиперпигментированы (кожный счет – 
18 баллов), в области передней поверхности грудной клетки – 
участки депигментации; маскообразность лица, «кисетный» 
рот, склередема, сгибательная контрактура левого локтевого 
сустава, синдром Рейно, телеангиэктазии на коже лица и де-
кольте. Число болезненных суставов – 16. Тоны сердца ясные, 
ритмичные, шумов нет. АД – 130/80 мм рт. ст., число сердечных 
сокращений (ЧСС) – 89 в минуту. Дыхание везикулярное с 
жестким оттенком, хрипов нет. Живот при пальпации безбо-
лезненный. Печень не увеличена. Симптом поколачивания по 
поясничной области отрицательный с обеих сторон. Дизурических 
явлений и нарушения стула не отмечено.  

При обследовании выявлены микроцитарная анемия легкой 
степени, Hb – 116 (120–140) г/л, эр. – 4,36·1012/л (3,9–4,7),  
тр. – 180·109/л (150–390), л. – 10,1·109/л (4,0–9,0), СОЭ – 13 
(2–30) мм/ч. Биохимический анализ крови (19.03.2021): креати- 
нин – 87 (44–106) мкмоль/л, мочевина – 3,12 (1,8–8,3) ммоль/л,  
ЛДГ – 444,9 (135–225) Ед/л, калий – 3,53 (3,5–5,3) ммоль/л. 
Общий анализ мочи без особенностей. СКФ по CKD-EPI –   
70,29 мл/мин/1,73 м2, что соответствует нормальной функции 
почек, однако, учитывая предыдущие значения креатинина 
(прирост на 24 мкмоль/л), можно было заподозрить вовлечение 
в патологический процесс почек. АНФ Hеp2 – 1/2560, гомогенный 
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тип свечения, анти-Scl70 – 200 (0–25) Ед/мл, анти-Ro/SSA – 
103,8 (0–25) Ед/мл, СРБ – 16,9 (0–5) мг/л, прямая проба 
Кумбса отрицательная. С3- и С4-компоненты комплемента в 
норме. КТ ОГК: интерстициальный фиброз и ретикулярные из-
менения, бронхоэктазы обоих легких, небольшое количество 
жидкости в полости перикарда, расширение просвета пищевода. 
ФЖЕЛ – 65,4%, снижение диффузионной способности легких 
по монооксиду углерода (DLCO) тяжелой степени – 20,6%. 
ЭхоКГ: расширение ствола и ветвей легочной артерии, дилатация 
левого предсердия, незначительное количество жидкости в по-
лости перикарда и левой плевральной полости, СДЛА –  
33 мм рт. ст. ЭКГ: ритм синусовый, ЧСС – 66 в минуту, 
неполная блокада правой ножки пучка Гиса, умеренные изменения 
в миокарде левого желудочка, низкий вольтаж зубца R в стан-
дартных отведениях. Капилляроскопия: поздний склеродерми-
ческий тип изменений. Значимых перенесенных заболеваний и 
сопутствующей патологии не зафиксировано.  

Таким образом, у пациентки имелись развернутая картина 
диффузной формы ССД с длительностью 1,5 года, быстропро-
грессирующее течение с вовлечением внутренних органов на 
фоне высокой иммунологической активности. Пациентка про-
должала ранее назначенную терапию.  

На 4-й день пребывания в стационаре впервые отмечены 
повышение АД, максимально до 180/100 мм рт. ст., повышение 
уровня креатинина до 154 мкмоль/л, падение СКФ по CKD-
EPI до 35,24 мл/мин/1,73 м2, уровень мочевины – 8,2 ммоль/л, 
тромбоцитопения – 120 ‧109/л, уровень фибриногена –  
4,63 г/л. Общий анализ мочи без отклонений от нормы, пери-
ферических отеков не выявлено. Состояние расценено как 
острый СПК на основании резкого увеличения концентрации 
креатинина, устойчивого повышения АД, снижения количества 
тромбоцитов и уровня гемоглобина. Быстрое и раннее снижение 
количества тромбоцитов не исключало развития ТМА. Безот- 
лагательно была начата терапия ингибиторами АПФ (кап-
топрил 25 мг, эналаприл 15 мг/сут), АД снижалось до  
140/80 мм рт. ст, но не более чем на 1,5–2 ч, в связи с чем 
прием каптоприла повторялся до 6 раз в сутки. В терапию 
также были включены прямые антикоагулянты – нодропарин 
кальция 0,6 мл/сут и простаноиды – алпростадил 60 мкг/сут 
внутривенно капельно, амлодипин 2,5 мг/сут, верошпирон  
25 мг /сут, продолжен прием силденафила 12,5 мг/сут, аза-
тиоприн отменен. 

На 5-й день в связи с высокой активностью, быстропро-
грессирующим течением заболевания с поражением жизненно 
важных органов, неблагоприятным прогнозом инициирована 
анти-В-клеточная терапия. Введено 500 мг ритуксимаба 
(РТМ) без премедикации ГК. Через 5 дней после введения РТМ 
уровень креатинина достиг 191 мкмоль/л, СКФ по CKD-EPI 
снизилась до 27,16 мл/мин/1,73 м2, уровень мочевины –  
13,3 ммоль/л, сохранялись микроцитарная анемия легкой степени 
(Hb – 109 г/л, эр. – 4,10·1012/л), увеличение СОЭ до 38 мм/ч. 
Однако нарушения функции мочевыделения не было, кроме того, 
отмечена нормализация количества тромбоцитов (329·109/л). 
ЭКГ в динамике: синусовая тахикардия (ЧСС – 101 в минуту), 
депрессия сегмента ST до -1,0 мм в отведениях II, III, aVF, 
V4–V6, низкий вольтаж зубца R в стандартных и грудных от-
ведениях.  

Продолжена многокомпонентная терапия, включавшая 
низкую дозу ГК (2 таблетки в сутки), сосудистые препараты, 
в том числе гипотензивные, и антикоагулянты. Состояние 
стабилизировалось, АД нормализовалось (не превышало  

120/80 мм рт. ст) на фоне приема каптоприла в дозе  
6,25 мг/сут и эналаприла 10 мг/сут. 

На 15-й день повторно введено 500 мг РТМ (суммарная 
доза – 1000 мг). В период между введениями РТМ дважды вы-
полнена внутривенная инъекция иммуноглобулина человека 5 г. 
Состояние пациентки оставалось стабильным, полиорганного 
прогрессирования не наблюдалось. 

На 19-й день улучшились показатели ЭКГ: отсутствовала 
депрессия сегмента ST, увеличился вольтаж зубца R в стан-
дартных и грудных отведениях. Сохранялись повышенный уровень 
креатинина (192 мкмоль/л) и низкая СКФ по CKD-EPI  
(26,99 мл/мин/1,73 м2), тромбоцитоз – 524·109/л, СОЭ –  
37 мм/ч. При этом общее самочувствие пациентки расценивалось 
как удовлетворительное, выделительная функция почек оставалась 
сохранной, АД стабилизировалось на уровне 120/80 мм рт. ст.  

Пациентка была выписана с рекомендациями продолжать 
терапию МП 8 мг/сут, а также сосудистую, антикоагулянтную 
и гипотензивную терапию, начать прием микофенолата мо-
фетила (ММФ) 2 г/сут (в связи с ИЗЛ, сопровождавшимся 
дыхательной недостаточностью 3–4-й степени). 

В течение следующего года сохранялась отчетливая поло-
жительная динамика в виде стабилизации АД (120/80 мм рт. 
ст.), снижения уровня креатинина (до 124,8 мкмоль/л) и лабо-
раторных показателей воспалительной активности, норма-
лизации количества тромбоцитов, а также уменьшения плот-
ности кожи (кожный счет в дебюте – 18 баллов, в динамике 
через 32 мес – 7 баллов). В дальнейшем было продолжено 
введение РТМ 1000 мг 1 раз в 6 мес.  

К ноябрю 2022 г. уровень креатинина снизился до нормы – 
97 мкмоль/л (44–106 мкмоль/л). Последнее введение РТМ было 
выполнено в марте 2023 г., суммарная доза составила 6 г. При 
осмотре в ноябре 2023 г. состояние пациентки оставалось 
стабильным, уровень креатинина находился в пределах нормы, 
АД не превышало 140/90 мм рт. ст., СКФ по CKD-EPI возросла 
до 62,24 мл/мин/1,73 м2. Проводилась терапия МП 8 мг/сут, 
ММФ 2 г/сут, сосудистыми препаратами.  

 
Таким образом, приведенное клиническое наблюдение 

демонстрирует успешное купирование СПК и стабилизацию 
заболевания (низкая активность) в целом. 

Обсуждение. В актуальных международных рекомендациях 
по фармакотерапии ССД в отношении поражения почек 
выделены всего две позиции: обязательное и раннее приме-
нение ингибиторов АПФ при установлении диагноза СПК 
и регулярный контроль АД у пациентов, получающих ГК, 
для своевременного выявления СПК [18]. В настоящее время 
основной целью терапии СПК по-прежнему считается адек-
ватный контроль АД, оптимальным является его снижение 
до 140/90 мм рт. ст. за 3–5 дней. Терапию начинают с инги-
биторов АПФ как препаратов выбора, которые назначают 
сразу после установления диагноза СПК. В соответствии с 
британскими рекомендациями по лечению СПК при не-
эффективности пероральной терапии ингибиторами АПФ 
(в том числе в сочетании с гипотензивными препаратами с 
другим механизмом действия) к терапии следует добавить 
периферические вазодилататоры парентерально, в частности 
простаноиды (илопрост) [19]. В последние годы появились 
сообщения о новых подходах к терапии СПК, которые сум-
мированы в систематическом обзоре. К новым подходам 
можно отнести терапию антикоагулянтами, учитывая частое 
сочетание СПК с развитием ТМА. Обсуждается возможность 
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участия в патогенезе СПК активации системы комплемента, 
что послужило основанием для попыток применения эку-
лизумаба (гуманизированное рекомбинантное моноклональ-
ное антитело, направленное против 5-го компонента ком-
племента) [20].  

Поскольку в патогенезе ССД играют роль нарушения 
В-клеточного гомеостаза, в ее лечении успешно применяется 
РТМ – химерное моноклональное антитело, направленное 
против CD20, молекулы клеточной мембраны, специфически 
экспрессирующейся на В-клетках [21]. Во многих работах 
доказано подавляющее действие РТМ при ССД на кожный 
и легочный фиброз, однако его влияние на почки изучено 
недостаточно, исследований на эту тему практически нет. 
Возможно, это объясняется тем, что в клинические испытания 
не включают пациентов с поражением почек (особенно с 
СПК). Имеются лишь единичные публикации, в которых 
пациенты с СПК получали РТМ по другим поводам, при 
этом РТМ не ухудшал течения СПК. В работе отечественных 
авторов было показано статистически значимое снижение 
СКФ у больных ССД (n=90) на фоне комплексной терапии,  
включавшей РТМ, в конце наблюдения (в среднем 3 года). 
При этом СКФ снизилась всего на 3 мл/мин/1,73 м2 и оставалась 
в пределах нормы, уровень креатинина был нормальным [22]. 

В ряде сообщений описано успешное применение при 
СПК комплексной терапии с использованием РТМ. Так, у 
пациентки 21 года с перекрестным синдромом (ССД в соче-
тании с полимиозитом и системной красной волчанкой) 
развилось острое поражение почек с признаками облитери-
рующей ангиопатии и ТМА. Напряду с ГК (пульс-терапия 
метилпреднизолоном по 500 мг в течение 3 дней) введено 2 г 
РТМ, а также назначены ингибиторы АПФ и силденафил,  
9 сеансов плазмообмена. После купирования острой фазы 
пациентка получала ММФ (500 мг/сут), гидроксихлорохин 
(200 мг/сут), наблюдалась постепенная нормализация функции 
почек в течение 8 мес [23]. Авторы пришли к заключению, 
что применение РТМ может быть полезно для предупреждения 
или лечения уже развившегося СПК. K. Innami и соавт. [24] 

описали 56-летнюю пациентку с сочетанием ССД и поли-
миозита, у которой лечение полимиозита высокими дозами 
ГК привело к развитию СПК. Терапия ГК и РТМ позволила 
купировать СПК. 

Учитывая положительный опыт применения РТМ для 
подавления активности ССД в целом и ее кардинальных 
проявлений (уменьшение индурации кожи, прогрессирования 
интерстициальных изменений в легких) в частности, а также 
недостаточную информацию о влиянии РТМ на течение 
СПК, мы посчитали целесообразным представить наблюдение 
успешного лечения СПК. У нашей пациентки с достоверным 
диагнозом ССД имелись факторы риска развития СПК: не-
большая давность болезни и диффузная форма ССД, быстро 
прогрессирующее поражение внутренних органов, поражение 
суставов с формированием сгибательной контрактуры левого 
локтевого сустава, высокий уровень антител к топоизомеразе I. 
Кроме того, в дебюте болезни доза ГК превышала 3 таблетки 
в сутки (т. е. была >15 мг в преднизолоновом эквиваленте). 
Поскольку развитие СПК явилось одним из клинических 
проявлений высокоактивной стадии ССД, была проведена 
комплексная терапия, направленная в первую очередь на 
снижение активности болезни в целом, в связи с чем начато 
введение РТМ. Эта терапия сочеталась с расширенным ком-
плексом сосудистых препаратов, включая ингибиторы АПФ, 
простаноиды (алпростадил), ингибиторы фосфодиэстеразы 5 
(силденафил) и антикоагулянты. Важно, что лечение было 
начато буквально в первые дни развития криза (пациентка 
находилась в стационаре, что позволило быстро установить 
диагноз СПК). При этом за весь период развития и купиро-
вания криза пациентка получила всего 8 мг/сут МП. Если 
развитие СПК было остановлено практически сразу, то улуч-
шение симптомов хронической болезни почек на фоне под-
держивающей терапии РТМ в сочетании с имунодепрессан-
тами (ММФ) проходило медленно (в течение последующих 
1,5 лет). Наш опыт мультимодального подхода к купированию 
СПК перекликается с имеющимися в литературе описаниями 
терапии подобных пациентов.
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