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Поражение легких при системных заболеваниях соединительной ткани у детей — редкая патология, которая, одна-
ко, оказывает существенное влияние на выбор терапевтической тактики и прогноз. В статье представлены данные 
о частоте, сроках развития, спектре клинических проявлений и результатах визуализирующих методов обследования 
при поражении легких у детей с такими системными заболеваниями соединительной ткани, как системная склеро-
дермия, ювенильный дерматомиозит, системная красная волчанка и синдром Шегрена. Рассматриваются вопросы 
патогенеза, возможные факторы риска развития поражения легких, терапевтические подходы и прогноз.
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Pulmonary involvement in children with connective tissue systemic diseases is rare pathology that, however, has significant impact 
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ВВЕДЕНИЕ
Поражение органов дыхания у пациентов с ревма-

тическими заболеваниями, в т.ч. в детском и подрост-
ковом возрасте, имеет важное клиническое значение 
как с точки зрения влияния на прогноз заболевания, 
так и с учетом потенциальных проблем, возникающих 
при выборе в подобных ситуациях терапевтической 
тактики [1, 2]. Большинство ревматических заболе-
ваний детского возраста являются относительно ред-
кими. Их распространенность в детской популяции 
(в возрасте до 18 лет) составляет 16–23 случая на 
100 тыс. населения [3, 4]. Как правило, это пациенты 
с различными вариантами ювенильного идиопатиче-
ского артрита, и только 3–6% всех случаев ревматиче-
ских заболеваний приходится на системные заболева-
ния соединительной ткани (СЗСТ) [5–7]. Вместе с тем 

в структуре госпитализированных в специализирован-
ные ревматологические стационары больные с СЗСТ 
составляют от 10 до 33%, в первую очередь по причине 
более агрессивного течения болезни, обусловленного 
чаще всего поражением жизненно важных органов, 
в т.ч. и органов дыхания [8–10].

Детские ревматологи сталкиваются с поражением раз-
личных отделов респираторного тракта, как правило, при 
таких нозологиях из группы СЗСТ, как системная склеро-
дермия (ССД), ювенильный дермато-/полимиозит (ЮДМ/
ПМ) и системная красная волчанка (СКВ). Чаще всего 
обнаруживаются поражения паренхимы легких, плевры, 
а также сосудов, хотя локализация поражений варьирует 
в зависимости от нозологии СЗСТ (см. таблицу) [2, 11].

Большинство респираторных проявлений СЗСТ свя-
зано непосредственно с самим заболеванием (пораже-
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ние паренхимы или легочных сосудов, дисфункция диа-
фрагмы и др.), развитие других носит вторичный характер 
(разнообразные легочные инфекции, лекарственные 
повреждения). Наличие интерстициального поражения 
легких (ИПЛ) при СЗСТ в значительной мере влияет на 
выбор терапевтической тактики и нередко определя-
ет прогноз. Морфологические изменения при ИПЛ при 
всех нозологиях чаще всего проявляются признаками 
неспеци фической интерстициальной пневмонии, реже 
обнаруживаются обычная интерстициальная пневмония, 
организованная пневмония, лимфоцитарная интерстици-
альная пневмония [12]. У детей с СЗСТ ИПЛ встречается 
редко. Как и у взрослых, наиболее часто поражение лег-
ких выявляется у пациентов с ССД с ювенильным нача-
лом, реже — с ювенильным дерматомиозитом (ЮДМ) 
и СКВ с ювенильным началом [3, 8]. Частота инфекцион-
ного поражения органов дыхания у детей с СЗСТ выше, 
чем у взрослых [3, 8].

ПАТОГЕНЕЗ ПОРАЖЕНИЯ ЛЕГКИХ 
ПРИ СИСТЕМНЫХ ЗАБОЛЕВАНИЯХ 
СОЕДИНИТЕЛЬНОЙ ТКАНИ
Патогенез поражения органов дыхания при СЗСТ 

изучен мало. Центральная роль отводится повторяю-
щимся микроповреждениям альвеолярных эпителиаль-
ных клеток и нарушению восстановления (ремодели-
рования) легочного эпителия в процессе регенерации 
поврежденных тканей [12, 13]. Легочная паренхима 
при воздействии на нее внешних стимулов, таких как 
микроорганизмы или токсины, высокочувствительна 
к повреждению, на которое отвечает повышением син-
теза и активности провоспалительных цитокинов [13]. 
Процесс повторных повреждений легких сопровожда-
ется дисрегуляцией и нарушениями как врожденного, 
так и адаптивного иммунного ответа. При СЗСТ легоч-
ные макрофаги поглощают и деградируют вдыхаемые 
инфекционные агенты, органическую и неорганическую 
пыль и действуют как антигенпредставляющие клетки, 
приводя к активации аутореактивных CD4– T-клеток 
и В-лимфоцитов и запуская механизм выработки ауто-
антител у генетически предрасположенных индивидуу-
мов [12, 13]. Часть аутоантител может быть патогенной 
и участвовать в развитии и хронизации повреждений 
легочной паренхимы. При этом антиген-индуцированная 
клональная В- и Т-клеточная экспансия (пролиферация) 

в поврежденных тканях-мишенях ассоциирована с гена-
ми иммунного ответа в HLA-регионе [12].

В основе формирования ИПЛ лежит нарушение балан-
са между универсальными воспалительными реакциями 
в организме и ремоделированием нормальной легочной 
ткани в ответ на альтерацию [14]. Воспаление, репарация 
и фиброзирование обусловливают различные типы взаи-
модействия между клетками, такие как адгезия, миграция 
и пролиферация фибробластов и миофибробластов [14], 
подавление апоптоза миофибробластов [14], а также 
высвобождение цитокинов, таких как трансформирую-
щий фактора роста �1, фактор некроза опухоли �, фак-
тор активации тромбоцитов, инсулиноподобный фактор 
роста, которые являются мощными активаторами ремо-
делирования, опосредованного фибробластами [13, 14]. 
Следствием этого являются репаративные процессы, 
в результате которых на месте повреждения происходит 
избыточное фиброзообразование [14]. Развитие ИПЛ при 
COVID-19, сопровождающееся значительными коагуляци-
онными нарушениями, поставило вопрос о роли провоспа-
лительных цитокинов во всем спектре ИПЛ. Взаимосвязь 
активации прокоагулянтного каскада и склеротической 
реакции при СЗСТ достоверно документирована [1, 14]. 
Альвеолярное повреждение и транссудация плазмы, 
вызывая образование богатого фибрином экссудата, 
в свою очередь, повышает прокоагулянтную активность. 
Фибрин, находящийся в альвеолярном и интерстициаль-
ном пространстве, способен потенцировать воспаление, 
усиливая адгезию воспалительных и иммунокомпетент-
ных клеток, повреждая сурфактант [14]. Как итог, наруше-
ние процессов формирования и распада фибрина может 
определять тяжесть легочного фиброза. Показана корре-
ляция отложения фибрина с формированием фибропро-
лиферативных очагов. Обсуждается роль тромбоцитарно-
го фактора 4 и комп лексов тромбин-антитромбин в этих 
процессах [15].

Нарушение структуры легкого в процессе фиброзного 
ремоделирования происходит за счет перестройки интер-
стициального матрикса и базальной мембраны, включе-
ния стимуляторов ангиогенеза с последующим измене-
нием архитектоники сосудов легких [14, 15]. В настоящее 
время существует точка зрения, что фиброзное ремоде-
лирование легких может происходить и при отсутствии 
воспаления, когда поврежденные альвеолоциты запу-
скают патологический процесс преимущественно по пути 

Нозологии 

СЗСТ

Паренхима легких

Плевра

Сосуды

Интерстициальное 

поражение

Воздухоносные 

пути

Легочная 

артериальная 

гипертензия

Диффузные 

альвеолярные 

геморрагии

ССД +++ – – +++ –

ДМ +++ – – + –

СКВ + + +++ + ++

Таблица. Спектр и относительная распространенность поражений органов респираторного тракта при СЗСТ (адаптировано из [11] 
с изменениями)
Table. Spectrum and incidence of lung damage at connective tissue systemic diseases (adapted from [11] with changes)

Примечание. ССД — системная склеродермия, ДМ — дерматомиозит, СКВ — системная красная волчанка; «–» — не обнаруживается, 
«+» — описание отдельных случаев, «++» — в редких случаях, «+++» — обнаруживается часто.  
Note. ССД — systemic sclerosis, ДМ — dermatomyositis, СКВ — systemic lupus erythematosus; “–” — not revealed, “+” — isolated cases, 
“++” — in rare cases, “+++” — revealed frequently.
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активации фибропластических процессов [14]. Наряду 
с процессами повреждения и нарушения адекватной 
репарации существенное значение в патогенезе ИПЛ 
имеют генетическая предрасположенность, в первую 
очередь нарушение выработки и функциональная несо-
стоятельность сурфактанта (например, за счет различных 
мутаций в генах SFTPC, ABCA3, SFTPA2) [14], а также 
дефекты развития (например, диффузная идиопатиче-
ская гиперплазия нейроэндокринных клеток легкого, 
бронхолегочная дисплазия) [12–14].

Патогенез ИПЛ у детей и взрослых существенно 
различается. Известно, например, что идиопатический 
фиброзирующий альвеолит — самая частая форма ИПЛ 
у взрослых — не встречается у младенцев и является ред-
кой патологией подросткового возраста [16]. Воспаление 
и репаративные процессы у детей происходят в раз-
вивающемся легком, что обусловливает особенности 
проявлений ИПЛ у детей [14, 17]. Легкие детей более чув-
ствительны к вдыхаемым потенциально токсичным веще-
ствам, поэтому наличие фоновой «несостоятельности» 
легочной ткани за счет предшествующего повреждения 
легких различными токсинами вносит свой негативный 
вклад в случае развития поражения легких у ребенка 
с СЗСТ [14, 18].

СРОКИ РАЗВИТИЯ ПОРАЖЕНИЯ ЛЕГКИХ 
ПРИ СИСТЕМНЫХ ЗАБОЛЕВАНИЯХ 
СОЕДИНИТЕЛЬНОЙ ТКАНИ
Условно можно выделить три сценария развития 

поражения легких при СЗСТ — как у детей, так и у взрос-
лых [12, 19]. Во-первых, наиболее распространенный 
вариант — поражение легких при сформировавшейся 
клинической картине СЗСТ, удовлетворяющей критериям 
диагноза. Это наименее сложный из трех диагностических 
сценариев. Тем не менее любые респираторные проявле-
ния у пациента с СЗСТ на первом этапе диагностического 
поиска требуют исключения инфекционного процесса 
либо поражения легких лекарственного генеза, так как 
эти осложнения особенно часты у пациентов с СЗСТ, 
получающих комплексную иммуносупрессивную терапию 
[1, 2]. Поражение легких, диагностированное в условиях 
установленного диагноза СКВ, может быть клинически 
значимым или протекать субклинически и быть выявлен-
ным случайно в результате скрининга [18]. Во-вторых, 
заболевание может дебютировать с ИПЛ. Подобный сце-
нарий более характерен для ЮДМ/ПМ, реже встречается 
при ревматоидном артрите и крайне редко — при СКВ, 
особенно у детей, хотя опубликованы отдельные опи-
сания подобных случаев в детском возрасте [20, 21]. 
В-третьих, ИПЛ может доминировать в клинической кар-
тине на всем протяжении заболевания, однако этот 
сценарий более характерен для взрослых, а также при 
смешанном заболевании соединительной ткани, пере-
крестных синдромах [11, 19, 22]. Диагностика СЗСТ 
в таких случаях может быть затруднена, поскольку вни-
мание клинициста сосредоточено на поражении легкого, 
а системные симптомы могут быть незаметными, хотя 
и типичными. В подобных ситуациях настороженность 
врача в плане исключения СЗСТ крайне важна, решаю-
щую роль может сыграть квалифицированное иммуно-
логическое обследование [13]. Cубклиническое течение 
процесса, по данным ряда авторов, встречается у детей 
чаще, чем у взрослых [23]. В связи с вышесказанным 

своевременная диагностика как основного заболевания 
в целом, так и ИПЛ в рамках СЗСТ по-прежнему остается 
актуальной проблемой ревматологии.

ОБСЛЕДОВАНИЕ ДЕТЕЙ С СИСТЕМНЫМИ 
ЗАБОЛЕВАНИЯМИ СОЕДИНИТЕЛЬНОЙ ТКАНИ 
ПРИ ПОДОЗРЕНИИ НА ПОРАЖЕНИЕ ЛЕГКИХ
Значимость поражения легких для прогноза являет-

ся весомым аргументом в пользу необходимости про-
ведения каждому ребенку с установленным СЗСТ ряда 
обследований для выявления ИПЛ, оценки его тяжести 
и риска прогрессирования процесса в легких. Наряду 
с клиническим осмотром пациенту необходимо провести 
функциональное легочное тестирование — спирометрию 
и определение диффузионной способности легких или 
бодиплетизмографию [17, 23, 24]. Динамическое функци-
ональное легочное тестирование позволяет отслеживать 
изменения функции легких на фоне терапии и относится 
к важным методам контроля течения заболевания, обна-
руживаемого при рентгенологическом исследовании.

Поскольку морфологические особенности ИПЛ име-
ют достаточно отчетливые корреляции с рентгенологи-
ческой картиной при компьютерной томографии (КТ) 
высокого разрешения, последняя широко используется 
в диагностике ИПЛ любой этиологии. По чувствитель-
ности и специфичности КТ намного превосходит рент-
генографию грудной клетки [25–27]. Этот метод относят 
к ключевым исследованиям в рамках диагностических 
алгоритмов при выявлении фиброзирующих процес-
сов в легких у детей [24–26]. Рентгенологические про-
явления у детей с ИПЛ включают (с разной частотой 
и выраженностью) такие типичные признаки, как диф-
фузный характер изменений, симметричное поражение, 
преобладание изменений в базальных и «плащевых» 
отделах субплеврально, симптом «матового стекла», при 
прогрессировании легочного фиброза — нарастание 
ретикулярных изменений, появление тракционных брон-
хоэктазов и элементов сотового легкого [26]. КТ позво-
ляет определить распространенность и характер ИПЛ, 
что помогает в трактовке общей тяжести системного 
процесса. Вместе с тем, в отличие от взрослых, у детей 
не отмечают проявлений КТ, которые являлись бы пре-
дикторами прогрессирования в клинически значимый 
легочный фиброз [27, 28].

Если информации, полученной после клиническо-
го осмотра, исследования функции внешнего дыхания 
и КТ, достаточно для установления наличия ИПЛ, его 
характера и тяжести, биопсия легких обычно не приме-
няется [24]. Вопрос о необходимости биопсии возникает 
в сложных дифференциально-диагностических ситуаци-
ях, связанных с инфекционными или лекарственными 
осложнениями.

ПОРАЖЕНИЕ ЛЕГКИХ ПРИ ССД 
С ЮВЕНИЛЬНЫМ НАЧАЛОМ
У детей, как и у взрослых, поражение органов дыха-

тельной системы чаще всего происходит при ССД с юве-
нильным началом (юССД) [8]. Независимо от возраста 
развитие у больных с ССД ИПЛ и легочной артериаль-
ной гипертензии (ЛАГ) ассоциировано со снижением 
качества жизни и высоким риском летального исхода, 
последнее — во многом по причине прогрессирующей 
сердечной недостаточности [2, 3, 29]. ИПЛ диагностиру-
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ется у 35% больных с юССД [30], тогда как у взрослых 
с ССД — в 80% случаев. Среди причин смерти больных 
с юССД на ИПЛ приходится до 12,5% случаев [31].

ИПЛ включено в малые классификационные крите-
рии юССД [3, 30]. Так же как и у взрослых, юССД чаще 
всего проявляется интерстициальными пневмониями. 
По разным данным, легочный фиброз за время болезни 
развивается у 25–34% больных, тогда как ЛАГ была 
диаг ностирована всего в 5–8% случаев [30, 32]. По мне-
нию авторов, низкая частота ЛАГ, которая ассоциируется 
с лимитированной формой ССД и носительством аутоан-
тител к центромерам, обусловлена редкостью таких форм 
у детей [30]. В исследовании A. Adrovic и соавт., в которое 
были включены 29 пациентов с ювенильным началом 
ССД в возрасте 18,3 ± 3,2 года, поражение легких при 
включении в исследование было выявлено в 20% случа-
ев, а в ходе наблюдения (6,5 ± 4,5 года) — у 27% [33]. Это 
свидетельствует о том, что в процессе развития болезни 
число детей с ИПЛ возрастает, что косвенно указывает 
на недостаточную эффективность применяемой терапии. 
При сравнении взрослых с ССД, заболевших в детском 
возрасте и в возрасте после 20 лет, оказалось, что 
частота и степень поражения внутренних органов в обе-
их группах на момент последнего осмотра одинаковы. 
В частности, легочной фиброз (по данным рентгено-
графии и/или КТ органов грудной клетки) был выявлен 
у 23 и 36% больных соответственно (р = 0,058), что сви-
детельствует о близких темпах прогрессирования болез-
ни у взрослых и детей [34]. Антитела к топоизомеразе 1 
встречаются у 43% взрослых пациентов и у 34% детей 
с ССД и ассоциируются с диффузной формой болезни 
и развитием ИПЛ [30]. Антицентромерные аутоантитела, 
которые у взрослых ассоциируются с ЛАГ, при юССД 
встречаются редко и считаются протективными в плане 
развития фиброза легких [30].

ИПЛ в дебюте юССД нередко бывает бессимптом-
ным, в последующем появляется одышка, сухой непро-
дуктивный кашель [3, 33]. ИПЛ при юССД, как и при 
других формах легочного фиброза, выявляют с помощью 
функционального легочного тестирования и КТ орга-
нов грудной клетки, которые считают «золотым стан-
дартом» диагностики ИПЛ у детей [29]. Для ИПЛ у детей 
с юССД характерно снижение форсированной жизнен-
ной емкости легких (ФЖЕЛ), объема форсированного 
выдоха (ОФВ1) и диффузионной способности легких, 
отражающих рестриктивный тип вентиляционных нару-
шений дыхательной функции [35]. По данным R.A. Russo 
и M.M. Katsicas, рестриктивный тип нарушений со сниже-
нием ФЖЕЛ выявлен у 65% пациентов, снижение диф-
фузионной способности легких — у 13% [35]. Последнее 
отражает диффузию газов через альвеолярно-капил-
лярную мембрану легких и, таким образом, может сви-
детельствовать о развитии как ЛАГ, так и ИПЛ. В обоих 
случаях этот показатель снижается одним из первых 
[33, 35], он отражает прогностически неблагоприятные 
процессы либо в паренхиме, либо в сосудах легких, 
поэтому выявление у пациента с ССД снижения диффу-
зионной способности легких, по нашему мнению, может 
свидетельствовать о прогрессировании заболевания 
и необходимости пересмотра терапии.

По данным КТ изменения в легких при юССД чаще 
соответствуют неспецифической интерстициальной пнев-
монии и представлены распространенными симметрич-

ными ретикулярными изменениями, уплотнениями по 
типу «матовое стекло» с субплевральным повышением 
воздушности и преобладанием изменений в базальных 
отделах легких [36]. Реже, чем у взрослых, но обнаружи-
ваются на КТ лимфаденопатия, расширение пищевода, 
уплотнение плевры или даже небольшой плевральный 
выпот, а также признаки ЛАГ и поражения сердца. При 
прогрессирующем течении ИПЛ появляются субплев-
ральные кисты, тракционные бронхоэктазы и элементы 
сотового легкого (рис. 1) [28, 36]. Более распространен-
ное вовлечение паренхимы легких на КТ коррелирует 
с плохим прогнозом [33].

При ССД изменения в легочной ткани, выявляемые 
на КТ, не всегда четко коррелируют с функциональными 
тестами. Например, признаки ИПЛ по данным КТ могут 
быть обнаружены и у пациентов с нормальными показа-
телями функционального легочного тестирования [34]. 
Биомаркерами наличия и активности ИПЛ являются 
сурфактантные белки, определяемые в сыворотке или 
в промывных водах, получаемых при бронхоальвеоляр-
ном лаваже [37]. Одним из перспективных биомарке-
ров ИПЛ является муциноподобный белок KL-6 (Krebs 
von den Lungen 6), концентрация которого повышается 
в сыворотке крови в ответ на повреждение альвео-
лярных пневмоцитов 2-го типа и бронхиальных эпи-
телиальных клеток [38]. У детей с СЗСТ концентрация 
KL-6 повышается при поражении паренхимы легких, т.е. 
показатель может быть использован как скрининговый 
маркер ИПЛ [38].

ПОРАЖЕНИЕ ЛЕГКИХ ПРИ ЮВЕНИЛЬНОМ 
ДЕРМАТО-/ПОЛИМИОЗИТЕ У ДЕТЕЙ
При ювенильном дермато-/полимиозите поражение 

легких в виде ИПЛ также более характерно для взрос-
лых пациентов [3, 8]. У взрослых пациентов с дермато-/
полимиозитом частота его встречаемости составляет 
35–45%, притом что у 18–20% пациентов ИПЛ может 
быть первым проявлением заболевания и предшество-
вать изменениям со стороны кожи и мышц [39–41]. При 
дермато-/полимиозите у детей ИПЛ встречается значи-
тельно реже, чем у взрослых, — примерно в 14% случа-
ев [42]. Заболевание у таких пациентов имеет стертую 
клиническую картину и наиболее часто проявляет себя 
одышкой при физической нагрузке, поэтому своевре-
менная мысль врача о возможности такого проявле-

Рис. 1. Интерстициальное поражение легких по данным 
КТ у больного К. с юССД (возраст — 17 лет, длительность 
заболевания — 5 лет) 
Fig. 1. Interstitial lung disease according to CT in patient K. 
with juvenile SS (17 years old, disease duration — 5 years)

Примечание. А — сагиттальная плоскость, Б — фронтальная 
плоскость.
Источник: Каледа М.И. и соавт., 2021.  
Note. A — sagittal plane, B — frontal plane.
Source: Kaleda M.I. et al., 2021.
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ния и применение функциональных и визуализирующих 
методов являются решающими для постановки диагноза. 
Оценка дыхательной функции легких выявляет измене-
ния по рестриктивному типу (снижение ФЖЕЛ, ОФВ1), 
оценка диффузионной способности легких выявляет ее 
снижение [2, 3]. Для визуализации должна использовать-
ся КТ высокого разрешения, позволяющая выявить при-
знаки поражения интерстиция (например, изменения по 
типу «матового стекла», рис. 2) [40–43].

Важным подспорьем в диагностике ИПЛ при дерма-
то-/полимиозите является определение спектра мио-
зит-специфических и миозит-ассоциированных аутоан-
тител. Наиболее часто поражение легких характерно 
для пациентов, имеющих антитела к аминоацил-тРНК-
синтетазам, прежде всего Jo1-антитела (anti-histidyl 
tRNA synthetase antibody), и клинические проявления 
антисинтетазного синдрома [2, 38]. С развитием ИПЛ 
у пациентов могут быть связаны также антитела к MDA5 
(melanoma differentiation-associated gene 5), PL12 (alanyl 
tRNA synthetase). Выявление Ro-антител может указы-
вать на развитие перекрестного синдрома, включающего 
клинические проявления ЮДМ и ИПЛ [43].

ИПЛ может протекать в виде острой/подострой 
(52%) и хронической формы (48%). Факторами риска 
развития ИПЛ у пациентов с ЮДМ являются более стар-
ший возраст на момент постановки диагноза, наличие 
в клинической картине артралгий/артрита, лихорадки, 
выявление Jо1-антител и антител к MDA5, повышение 
СОЭ и СРБ [44–46]. Неблагоприятными факторами, 
указывающими на высокий риск развития дыхательной 
недостаточности и гибели пациента, являются острый/
подострый вариант течения, возраст пациента, процент 
снижения ФЖЕЛ и амиопатический вариант заболева-
ния [2, 45]. Повышение ферментов мышечного распада 
у пациентов с ЮДМ/ПМ в сочетании с ИПЛ может быть 
незначительным. Наиболее тяжелое и резистентное 
к терапии ИПЛ, которое способно приводить к быстро-
му нарастанию дыхательной недостаточности и гибели, 
отмечается у больных с амиопатическим дерматомио-
зитом (ДМ) [2, 43]. Однозначного объяснения более 
тяжелого течения ИПЛ при амиопатическом ДМ на 
сегодняшний день нет. Возможно, это связано с осо-
бенностями иммунопатогенеза данного субтипа ЮДМ. 
Имеется ассоциация амиопатического ЮДМ с анти-
телами к MDA5. Молекула MDA5 является сенсором 
двуспиральной вирусной ДНК и компонентом сигналь-
ного пути интерферонов — мощных провоспалительных 
цитокинов. Легкие служат естественной «контактной 
зоной» с многочисленными респираторными вируса-

ми, запускающими иммунный ответ организма-хозяина. 
Возможно, антитела к MDA5 таким образом модулируют 
функции этой молекулы, что результатом этого явля-
ются гиперактивация интерферонового пути локально 
в легочной ткани, усиление воспалительных процес-
сов, повреждения легочной ткани и фиброза [45]. На 
наш взгляд, нельзя исключить и тот факт, что в связи 
с атипичной картиной у пациентов происходят задержка 
постановки диагноза и назначения адекватной терапии, 
результатом чего являются накопление необратимых 
повреждений легочной ткани и худший прогноз.

Прогностически более неблагоприятный вариант дер-
мато-/полимиозита с поражением легких — антисин-
тетазный синдром, включающий острое начало, ИПЛ, 
лихорадку, симметричный неэрозивный артрит, синдром 
Рейно, поражение кожи по типу «руки механика», нали-
чие аутоантител к синтетазам, чаще всего Jo1-антител 
(антител к гистидил-тРНК-синтетазе) [47]. Для подобных 
пациентов характерны неполный ответ на глюкокортико-
стероиды и рецидивы на фоне снижения их дозы, сопро-
вождающиеся в т.ч. нарастанием дыхательной недоста-
точности. Данный синдром характерен для взрослых 
больных. У детей встречается очень редко [2]. Прогноз 
этой формы ИПЛ у детей плохой: пятилетняя выживае-
мость составляет всего 70% [47].

Развитие дермато-/полимиозита как вторичного, 
паранеопластического синдрома у пациентов со злока-
чественными опухолями уменьшает вероятность разви-
тия ИПЛ [44].

ПОРАЖЕНИЕ ЛЕГКИХ ПРИ СИСТЕМНОЙ КРАСНОЙ 
ВОЛЧАНКЕ С ЮВЕНИЛЬНЫМ НАЧАЛОМ
Поражение легких при СКВ у детей относится к числу 

редких проявлений заболевания, но, наряду с пора-
жением ЦНС, гемолитической анемией, кардиоваску-
лярной патологией, ассоциировано с высоким риском 
летального исхода, в т.ч. на 1-м году заболевания [3, 48]. 
По результатам аутопсии до 92–98% умерших взрослых 
пациентов с СКВ имеют поражение легких [49].

Уже первые исследования конца XIX века, впервые 
доказавшие системный характер поражения при СКВ, 
описывают такие симптомы, как боль в области грудной 
клетки, диспноэ, плевральный выпот, персистирующие 
легочные инфильтраты [48]. С тех пор объем знаний 
о различных вариантах поражения легких существенно 
пополнился. При СКВ описаны поражение плевры (плев-
рит), паренхимы (острый люпус-пневмонит, диффузные 
альвеолярные геморрагии, ИПЛ), сосудистые нарушения 
(ЛАГ, легочная эмболия, острая обратимая гипоксия), 
поражение дыхательных путей (в т.ч. облитерирующий 
бронхиолит), поражение мышц (синдром «сморщенного» 
легкого), а также вторичная патология (инфекционные 
осложнения, лекарственное поражение, поражение лег-
ких вследствие синдрома активации макрофагов, нео-
плазии) [3, 48]. Поражение легких отмечено, по разным 
данным, у 7,6–75% детей с СКВ, причем вовлечение 
в процесс легких может выявляться на любом этапе 
заболевания [3, 48].

С учетом важности своевременного выявления 
поражения легких при ювенильном дебюте СКВ в соот-
ветствии с рекомендациями международной комиссии 
экспертов — участников проекта SHARE (Single Hub 
and Access point for paediatric Rheumatology in Europe), 

Рис. 2. Интерстициальное поражение легких по данным 
КТ у больной М. с ЮДМ (возраст — 10 лет, длительность 
заболевания — 8 мес) 
Fig. 2. Interstitial lung disease according to CT in patient M. 
with juvenile DM (10 years old, disease duration — 8 months)

Источник: Каледа М.И. и соавт., 2021.  
Source: Kaleda M.I. et al., 2021.
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опубликованными в 2017 г., в перечень обязательных 
обследований входят рентгенография органов грудной 
клетки, исследование функции внешнего дыхания, вклю-
чая оценку диффузионной способности легких [50]. При 
подозрении на легочное поражение КТ является более 
диагностически значимым, чем рентгенография легких 
[19, 48, 51]. По данным КТ взрослых пациентов с СКВ, 
2–10% имеют диффузное поражение, до 30% — очаго-
вые неманифестные ИПЛ [52].

Дифференциальная диагностика при пораже-
нии легких у больных с СКВ предполагает исключение 
инфек ционного процесса и лекарственного пораже-
ния легких (лекарственной волчанки, ассоциированной 
с приемом, например, изониазида, карбамазепина, ФНО-
блокаторов, и лекарственного пневмонита как ослож-
нения терапии метотрексатом или циклофосфамидом) 
[3, 48, 51]. При дебюте заболевания с поражения легких 
либо в случае доминирования такого поражения в кли-
нической картине заболевания на его протяжении, осо-
бенно у детей младшего возраста, следует помнить о воз-
можности развития моногенной волчанки [53].

ИПЛ при СКВ выявляется значительно реже по срав-
нению с другими СЗСТ и не превышает 10%, включая 
асимптомные изменения при проведении плановой КТ 
легких. Клинические признаки ИПЛ имеются у 3% боль-
ных СКВ [3, 48, 51]. Чаще всего ИПЛ фиксируется 
при большой продолжительности заболевания, однако 
при ювенильном начале СКВ, а также у лиц молодого 
возраста признаки ИПЛ могут выявляться как исход 
перенесенного острого люпус-пневмонита [3, 20, 51]. 
Наиболее тяжелая форма микроциркуляторных нару-
шений при СКВ — развитие диффузных альвеолярных 
геморрагий (геморрагический альвеолит) — крайне ред-
ко развивается в детском возрасте [3, 48, 54]. У боль-
шинства пациентов с СКВ начальные изменения при 
поражении легких не имеют какой-либо клинической 
симптоматики [21]. При прогрессировании ИПЛ появ-
ляются жалобы на сухой кашель, нарастает одышка 
при физической нагрузке, затем в покое, аускультатив-
ная картина характеризуется наличием крепитирующих 
хрипов в нижних отделах [51]. Исследование функции 
внешнего дыхания чаще всего фиксирует изменения по 
рестриктивному типу, снижение дыхательных объемов 
и ФЖЕЛ [23, 48, 51]. При проведении рентгенографии 
органов грудной клетки какие-либо признаки ИПЛ могут 
отсутствовать в течение длительного времени, на позд-
них стадиях чаще всего описываются инфильтративные 
изменения, расположенные в базальных отделах легких 
симметрично с двух сторон [51]. При КТ определяются 
признаки «матового стекла», диффузные интерстици-
альные инфильтраты, септальные утолщения, «сотовое 
легкое», тяжистые бронхоэктазы [23, 48, 51].

В детском возрасте ИПЛ в большинстве случаев соче-
тается с плевритом, который в целом является наиболее 
частым вариантом поражения легких при CКВ с ювениль-
ным дебютом (12–30% случаев), в т.ч. процесс длитель-
но может быть односторонним (рис. 3) [3, 54, 55]. Как 
правило, ИПЛ характерно для мультиорганного пораже-
ния, нередко отмечается присутствие феномена Рейно 
[3, 22, 48]. Из иммунологических особенностей у пациен-
тов с наличием ИПЛ в рамках мультиорганного поражения 
при СКВ следует отметить наличие антител к рибонуклео-
протеиду [22], а также Ro-антител [20].

При исследовании биоптата легочной ткани для 
ИПЛ в рамках СКВ характерно наличие периваскуляр-
ной инфильтрациии, гиперплазии перибронхиальной 
лимфоидной ткани, признаков фиброзных изменений 
интерстиция и гиперплазии пневмоцитов [51]. В соответ-
ствии с классификацией интерстициальных пневмоний 
Европейского респираторного общества и Американского 
торакального общества самым распространенным вари-
антом поражения легких у детей является неспецифиче-
ская интерстициальная пневмония, значительно реже 
встречаются десквамативная, организующаяся и лимфо-
цитарная интерстициальная пневмонии [51, 52]. При этом 
у детей не обнаруживается обычная интерстициальная 
пневмония, описанная при СКВ у взрослых пациентов 
с поздним дебютом в возрасте старше 50 лет [48]. По мне-
нию Н.Г. Клюквиной и соавт., в отличие от идиопатическо-
го интерстициального легочного фиброза, гистологиче-
ское исследование в случае развития ИПЛ у больных СКВ 
не имеет прогностического значения [51].

ПОРАЖЕНИЕ ЛЕГКИХ ПРИ СИНДРОМЕ 
ШЕГРЕНА У ДЕТЕЙ
Синдром Шегрена может протекать с широким спек-

тром клинических проявлений, связанных в т.ч. и с разви-
тием патологии респираторной системы [56–58]. Вариант 
заболевания с выраженными конституциональными 
нарушениями, полиорганной симптоматикой и высокой 
иммунологической активностью (положительный антину-
клеарный фактор, ревматоидный фактор, Ro/La-антитела 
в высоком титре, гипергаммаглобулинемия) характерен 
для фенотипа синдрома Шегрена с дебютом заболевания 
в детском и молодом возрасте [59]. Частота системных 
проявлений при дебюте синдрома Шегрена до 18-летнего 
возраста составляет 50–85% [60].

Частота ИПЛ у детей с синдромом Шегрена строго 
не определена. Чаще всего ссылаются на исследование 
M. Tomiita и соавт., опубликованное в 1997 г., согласно 
которому поражение легких имеют 2,4% детей с синдро-
мом Шегрена [57]. У взрослых этот показатель варьирует 
в диапазоне от 9 до 24% [48, 61, 62]. К числу проявле-
ний со стороны бронхолегочной системы при синдроме 

Рис. 3. Асимметричное поражение легких при СКВ 
с преобладанием левостороннего процесса в сочетании 
с левосторонним выраженным плевритом по данным КТ 
у пациентки Р. (возраст — 15 лет, длительность 
заболевания — 2 года) 
Fig. 3. Asymmetric pulmonary involvement at SLE with 
predominantly left-side process combined with left-side evident 
pleurisy according to CT in patient R. (15 years old, disease 
duration — 2 years)

Примечание. А — сагиттальная плоскость, Б — фронтальная 
плоскость.
Источник: Каледа М.И. и соавт., 2021.  
Note. A — sagittal plane, B — frontal plane.
Source: Kaleda M.I. et al., 2021.
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Шегрена относят поражение плевры (плеврит, плев-
ральный фиброз), паренхимы (диффузные альвеолярные 
геморрагии, ИПЛ, более специфическая для синд рома 
Шегрена кистозная болезнь легких), сосудов (ЛАГ, легоч-
ная эмболия, поражение сосудов в рамках криогло-
булинемического васкулита), поражение дыхательных 
путей (бронхоэктазы, бронхиолит, специфическое для 
данного заболевания поражение трахеобронхиальных 
желез наряду со слюнными и слезными с развитием сухого 
синдрома), а также вторичную патологию (инфекционные 
осложнения, лекарственное поражение, лимфомы) [48]. 
В основном поражение легких при фенотипе с дебютом 
в молодом возрасте характеризуется развитием неспе-
цифической интерстициальной пневмонии, реже — лим-
фоцитарной интерстициальной пневмонии [48]. У детей 
поражение бронхолегочной системы в основном пред-
ставлено плевритом и ИПЛ (рис. 4), описаны единичные 
случаи ЛАГ, лимфомы развиваются казуистически редко 
[22, 48]. В целом вне зависимости от возраста при 
синдроме Шегрена частота лимфоцитарной интерстици-
альной пневмонии составляет 17%, неспецифической 
интерстициальной пневмонии — варьирует в диапазоне 
28–61% [63]. Особенностью синдрома Шегрена, в отли-
чие от других СЗСТ, является наличие, как правило, 
инфильтративного процесса не только в интерстиции 
легких, но и во всей дыхательной системе с развити-
ем, например, одновременно с ИПЛ бронхиолита [62]. 
Наличие ИПЛ повышает риск летального исхода в тече-
ние первых 10 лет заболевания в 4 раза; основной 
причиной летальных исходов является присоединение 
инфекции [48, 62].

Клиническая картина при ИПЛ у детей с синдромом 
Шегрена, данные инструментальных методов обследова-
ния имеют большое сходство с аналогичными данными 
у детей с СКВ [64]. У пациентов с ИПЛ чаще выявля-
ются Ro/La-антитела, антитела к рибонуклеопротеиду 
и положительный ревматоидный фактор. Они с большей 
вероятностью по сравнению с пациентами с синдромом 
Шегрена без поражения легких имеют признаки фено-
мена Рейно, но реже — поражение почек и тромбо-
цитопению [64].

Несмотря на относительно низкую вероятность раз-
вития поражения легких у детей с синдромом Шегрена, 
в отношении таких больных необходимо проводить 
регулярный скрининг с контролем функций внешнего 
дыхания и выполнением высокоразрешающей КТ легких 
в случае выявления снижения функциональных легочных 

тестов. Следует помнить, что при синдроме Шегрена 
симптомы, объективные признаки болезни и данные 
инструментального обследования слабо коррелируют 
между собой. В частности, известно, что до 75% взрослых 
с бессимптомным течением синдрома Шегрена имеют 
нарушение при исследовании функций внешнего дыха-
ния [57]. У 14% пациентов выявляются изменения на 
рентгенограмме, наиболее часто — мелкие очаги в ниж-
них долях легких, при этом только 26% этих пациентов 
имеют какую-либо симптоматику [57]. При выполнении 
КТ изменения со стороны легких (линейные уплотнения 
паренхимы и изменения бронхиол) обнаруживают у каж-
дого третьего (34%) пациента, что указывает на высокую 
диагностическую ценность этого метода [57].

НАБЛЮДЕНИЕ ПАЦИЕНТОВ С СИСТЕМНЫМИ 
ЗАБОЛЕВАНИЯМИ СОЕДИНИТЕЛЬНОЙ ТКАНИ 
ПРИ ПОРАЖЕНИИ ЛЕГКИХ
С учетом того что поражение легких часто не имеет 

манифестного дебюта, при наличии факторов риска 
необходимо регулярное обследование таких пациентов, 
включающее подробный опрос о переносимости физи-
ческой нагрузки, наличии конституциональных наруше-
ний, физикальное обследование для выявления одышки, 
клинических признаков гипоксии (пальцы в виде «бара-
банных палочек», ногти в виде «часовых стекол», акро-
цианоз), выполнение функциональных тестов (оценка 
сатурации и ФЖЕЛ) в динамике [15, 17]. При подозре-
нии на поражение легких требуется проведение высо-
коразрешающей КТ. Принимая во внимание большую 
актуальность поражения легких при юССД, в последние 
годы для динамического наблюдения этих пациентов 
предложен многокомпонентный «педиатрический» счет 
тяжести J4S (Juvenile Systemic Sclerosis Severity Score), 
который включает в т.ч. оценку поражения дыхатель-
ной системы [65]. Методы мониторинга ИПЛ у детей, 
как впервые выявленного, так и прогрессирующего, 
окончательно не определены. Недавно консенсусом 
европейских экспертов был предложен алгоритм кура-
ции ИПЛ, ассоциированного с ССД у взрослых [66], 
который может рассматриваться как удобный инстру-
мент оценки, в т.ч. в педиатрической практике, и отчасти 
экстраполироваться на другие СЗСТ. Основные этапы 
алгоритма выявления и курации ИПЛ: 1) скрининг всех 
пациентов на наличие ИПЛ; 2) оценка тяжести пора-
жения; 3) определение показаний к фармакотерапии; 
4) выбор оптимального препарата или комбинации пре-
паратов; 5) оценка прогрессирования ИПЛ; 6) эскала-
ция терапии при необходимости [66]. Наряду с оценкой 
тяжести при выборе терапии нужно учитывать темпы 
прогрессирования как ИПЛ, так и заболевания в целом.

ПОДХОДЫ К ЛЕЧЕНИЮ ДЕТЕЙ С СИСТЕМНЫМИ 
ЗАБОЛЕВАНИЯМИ СОЕДИНИТЕЛЬНОЙ ТКАНИ 
ПРИ ПОРАЖЕНИИ ЛЕГКИХ
Отдельных алгоритмов лечения ИПЛ, ассоциирован-

ных с СЗСТ, не разработано ни для взрослых, ни для 
детей. Поскольку при ИПЛ развиваются процессы воспа-
ления и фиброзирования в разных пропорциях, влияние 
на воспалительный компонент, преобладающий в начале 
заболевания, оказывается эффективным в той или иной 
степени у большинства пациентов. Поэтому обычно лече-
ние системного заболевания с поражением паренхимы 

Рис. 4. Очаговые инфильтративные изменения в легких 
у пациентки М., 14 лет, с синдромом Шегрена, выявленные 
по данным КТ при отсутствии клинической картины поражения 
органов дыхания 
Fig. 4. Focal infiltrative changes in lungs of patient M., 14 years 
old, with Sjogren's syndrome, revealed on CT with no clinical signs 
of pulmonary involvement

Источник: Каледа М.И. и соавт., 2021.  
Source: Kaleda M.I. et al., 2021.
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легких начинается с назначения глюкортикостероидов 
(ГКС) [41, 48]. Чаще всего ГКС применяют для лечения 
поражения легких, включая ИПЛ, у детей с СКВ и ЮДМ/
ПМ — заболеваниями с выраженным системным вос-
палением. Однако, как известно, при высокой противо-
воспалительной эффективности ГКС характеризуются 
широким спектром побочных действий, большинство из 
которых являются дозозависимыми и усугубляются при 
длительной терапии. В этой связи вместе с ГКС необ-
ходимо одновременно назначать базисную противо-
воспалительную терапию иммуносупрессантами, вклю-
чая гидроксихлорохин, циклофосфамид, микофенолата 
мофетил [41, 48]. Такая комбинированная терапия при 
своевременном назначении может быть эффективна 
(с достижением минимальной активности болезни, ста-
билизации состояния и даже ремиссии) у значитель-
ной части пациентов [48]. Изучается целесообразность 
включения в схему лечения наиболее тяжелых пациен-
тов с СЗСТ, в т.ч. с ИПЛ, генно-инженерных биологиче-
ских препаратов. Наиболее перспективным представ-
ляется применение ритуксимаба — моноклональных 
антител к CD20 на поверхностности В-клеток [41, 43, 50], 
хотя такие показания для этого препарата пока не заре-
гистрированы.

Прогрессирование легочного фиброза у больных 
с СЗСТ указывает на то, что иммунный ответ на повреж-
дающие легочную ткань стимулы переходит в стадию 
прогрессирующего самоподдерживающего фиброзиро-
вания. У таких пациентов следует назначать препараты 
с другими механизмами действия, в т.ч. прицельно вли-
яющие на процессы фиброзообразования. Имеющиеся 
в настоящее время антифиброзные препараты для 
лечения медленно прогрессирующих вариантов идио-
патического легочного фиброза эффективно замедляли 
прогрессирование болезни и при хронических интерсти-
циальных пневмониях другой природы, в т.ч. и при ИПЛ, 
ассоциированных с СЗСТ [67, 68]. Среди антифиброзных 
препаратов наибольшее внедрение в практику получили 
пирфенидон и нинтеданиб [68]. Оба препарата доказа-
ли свою эффективность при лечении идиопатическо-
го легочного фиброза, а нинтеданиб зарегистрирован 
в России не только по этим показаниям, но и для лечения 
ИПЛ при ССД. Как уже отмечалось выше, прогрессиру-
ющие фиброзирующие процессы в легких могут разви-
ваться и у детей, критически ухудшая прогноз для жиз-
ни. Пластичность фиброзирования в настоящее время 
интенсивно изучается. Ожидается, что удастся добиться 
новых возможностей для терапевтического воздействия 
на ювенильный легочный фиброз [69, 70]. Пока же 
у детей с ИПЛ, ассоциированными с СЗСТ, большинство 
лекарственных препаратов назначается эмпирически, 
поскольку специальных клинических исследований не 
проводилось [70]. Однако ежегодно публикуются резуль-
таты успешного применения новых препаратов, ранее 
подтвердивших свою эффективность у взрослых [70, 71]. 
В 2020 г. стартовало рандомизированное клиническое 
исследование по применению нинтеданиба у детей 
и подростков [72].

В качестве симптоматической терапии при пораже-
нии легких используют оксигенотерапию, препараты, 
направленные на коррекцию ацидоза, антикоагулянты, 
диуретики, сердечные гликозиды, инотропные препара-
ты [70, 73]. При наличии подтвержденной ЛАГ применя-

ется ЛАГ-специфическая терапия, включающая антаго-
нисты кальция, простаноиды, антагонисты рецепторов 
эндотелина 1, ингибиторы фосфодиэстеразы 5-го типа. 
Отдельно специальных схем подобной терапии для СЗСТ 
не разработано, применение этих препаратов в России 
основано на клинических рекомендациях «Легочная 
гипертензия у детей» [73].

ПРОГНОЗ
У детей с СЗСТ прогноз поражения легких изучен 

недостаточно. Наличие ИПЛ при СЗСТ оказывает серьез-
ное влияние на здоровье ребенка, нарушает физический 
рост и развитие, усложняет социализацию, получение 
образования и психологическое созревание. В целом 
у детей, как и у взрослых, поражение легких при СЗСТ 
всегда ухудшает прогноз для жизни и является одной из 
основных причин смерти, особенно в случае развития 
геморрагического альвеолита при СКВ и ЮДМ [2, 22, 48].

ЗАКЛЮЧЕНИЕ
В связи с низкой распространенностью и гетероген-

ностью клинических проявлений исследование пораже-
ний легких у детей с СЗСТ представляет сложную задачу. 
До настоящего времени многие аспекты этой проблемы 
изучали главным образом у взрослых больных, экс-
траполируя полученные результаты на детей. В настоя-
щее время отсутствуют однозначные и согласованные 
представления о патогенезе ИПЛ у детей с СЗСТ. Этим 
обусловлены трудности предотвращения прогрессиро-
вания и формирования стойких повреждений легких. 
Однако за последнее десятилетие накоплены обширные 
знания о факторах риска, особенностях клинической 
картины и прогнозе при поражении легких при СЗСТ. 
Не вызывает сомнений необходимость своевременной 
диагностики вовлечения легких в патологический про-
цесс. В случае раннего обнаружения поражений легких 
вероятность достижения контроля над заболеванием 
существенно выше при условии динамического наблю-
дения и оперативного решения вопросов коррекции 
лекарственной терапии.
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