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Резюме
В статье представлены два аутопсийных случая системной склеродермии, приведших к гибели больных, 

обзор литературы с отражением этиологии и патогенеза с упором на развитие инфекционных осложнений 
в аспекте описанных случаев. Склеродермия — редкое заболевание соединительной ткани, одними из 
наиболее частых причин смерти при котором являются инфекционные осложнения, вплоть до развития 
сепсиса. Целью работы явился анализ двух клинических случаев системной склеродермии, вызвавших 
гибель пациентов. Материалы и методы. Представлены результаты аутопсии двух пациентов с диагно-
зом системной склеродермии: женщины 63 лет и мужчины 59 лет. В каждом случае произведена аутопсия 
с макроскопическим исследованием всех органов и тканей. Для гистологического исследования в случае 
1 были забраны кусочки легких, сердца, печени, почек, кожи, пищевода, тонкой и толстой кишок, правой 
поясничной мышцы, тел I и III поясничных позвонков; в случае 2 были забраны кусочки легких, сердца, 
печени, почек, кожи, пищевода, тонкой и толстой кишок, поднижнечелюстной слюнной железы. Использованы 
окраски гематоксилином и эозином и методом Ван-Гизона. Заключение. В случае 1 выявлены изменения 
органов и тканей в виде склероза дермы, пневмофиброза, эрозивного эзофагита, язвенных дефектов кожи, 
признаки септикопиемии (абсцессы почек, легкого, левой и правой поясничных мышц, остеомиелита II 
и III поясничных позвонков), очаговой пневмонии в стадии разрешения. Непосредственной причиной 
смерти явился сепсис. В случае 2 наблюдались склероз дермы, стенки тонкой кишки, почек, фибринозный 
перикардит в стадии организации, мелкоочаговый кардиосклероз, внебольничная двусторонняя очаговая 
пневмония. Непосредственной причиной смерти явилась внебольничная двусторонняя очаговая пневмо-
ния. Представленные наблюдения демонстрируют характерную клиническую и гистологическую картину 
системного склероза и подтверждают приведенные в литературе данные о заболеваемости и смертности 
больных системным склерозом в результате инфекционных осложнений. 

Ключевые слова: системная склеродермия, системный склероз, аутопсийные случаи, инфекционные 
осложнения, сепсис, пневмония
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Abstract
The article presents two autopsy cases of systemic scleroderma that led to the death of patients, as well as 

a review of the literature on the etiology and pathogenesis of the disease, with a focus on the development of 
infectious complications in these cases. Scleroderma is a rare connective tissue disorder, and one of the most 
common causes of death is infectious complications, including sepsis. The aim of this study was to analyze two 
clinical cases of systemic scleroderma that resulted in the death of patients. Materials and methods. The results of 
autopsies of two patients with a diagnosis of systemic sclerosis are presented: a 63-year-old woman and a 59-year-
old man. In each case, an autopsy was performed with a macroscopic examination of all organs and tissues. For 
histological examination, in case 1, samples were taken from the lungs, heart, liver, kidneys, skin, esophagus, 
small and large intestines, right lumbar muscle, and bodies of the I and III lumbar vertebrae; in case 2, samples 
were taken from the lungs, heart, liver, kidneys, skin, and esophagus.
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Введение
Склеродермия — редкое заболевание соедини-

тельной ткани, этиология и патогенез которого точно 
не установлены. Системная склеродермия имеет 
две формы: лимитированную и диффузную. Для 
диффузной формы характерно как поражение кожи 
различных локализаций, так и развитие висцераль-
ной патологии в сочетании с синдромом Рейно; 
характерным является обнаружение антител к то-
поизомеразе (Scl 70). Причем наличие последних 
связано с отягощением заболевания и высоким ри-
ском развития фиброза легких [1]. Лимитированная 
форма характеризуется длительным существованием 
изолированного синдрома Рейно, ограниченным 
поражением кожи (лицо, кисти, стопы), поздним 
развитием CREST-синдрома; характерно выявление 
антицентромерных антител [2, 3]. 

Эпидемиология. Показатели распространенности 
колеблются от 38 до 341 случая на миллион человек, 

а показатели заболеваемости варьируются от 8 до 56 
новых случаев на миллион человек ежегодно во 
всем мире [4]. Согласно исследованию Li, легочная 
гипертензия, интерстициальная болезнь легких, 
поражение сердца, почек и дистальных отделов ко-
нечностей связаны с неблагоприятным прогнозом, 
а перикардиальный выпот и ишемия пальцев являют-
ся прогностическими факторами смерти пациентов 
[5]. Наиболее частыми причинами госпитализации 
становятся поражения сердечно-сосудистой систе-
мы, язва кожи, интерстициальный фиброз легких, 
а причинами смерти — инфекционные осложнения, 
вплоть до развития сепсиса [6, 7].

Этиология. Точно неизвестна. В настоящее время 
считается, что вклад в развитие заболевания делают 
как генетические факторы, так и факторы окружаю-
щей среды. Исследования в семьях со склеродермией 
подтверждают вовлечение генетической области 
главного комплекса гистосовместимости, генов, 
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кодирующих человеческий лейкоцитарный антиген, 
включая HLA DRB1*1104, DQA1*0501 и DQB1*0301.

Целью настоящей работы является анализ двух 
клинических случаев системной склеродермии, при-
ведших к гибели пациентов, с упором на аутопсию.

Материалы и методы
Проанализированы две истории болезни пациен-

тов с диагнозом системной склеродермии, привед-
шей к смерти: женщины 63 лет и мужчины 59 лет, 
с упором на аутопсию: проведена макроскопическая 
и микроскопическая оценка тканей и органов умер-
ших больных. Для гистологического исследования 
в случае 1 были забраны кусочки легких, сердца, 
печени, почек, кожи, пищевода, тонкой и толстой 
кишок, правой поясничной мышцы, тел I и III пояс-
ничных позвонков; в случае 2 были забраны кусочки 
легких, сердца, печени, почек, кожи, пищевода, тон-
кой и толстой кишок, поднижнечелюстной слюнной 
железы. Использованы окраски гематоксилином 
и эозином и методом Ван-Гизона. 

Случай 1
Анамнез и течение заболевания. Женщина, 63 года. 

С 2019 по 2022 гг. наблюдалась амбулаторно по месту 
жительства с предположительным диагнозом синдрома 
Рейно, проявляющимся в побелении пальцев в ответ 
на воздействие холода, болями в пальцах кистей 
с постепенным нарастанием интенсивности болей, 
присоединением изменений ногтей и уплотнением 
кожи на пальцах кистей, появлением язвенных дефек-
тов на пальцах кистей и лодыжках, присоединением 
немотивированного снижения массы тела на 5 кг. 
В январе 2022 г. был установлен диагноз системной 
склеродермии, диффузной формы с основными сим-
птомами в виде уплотнения кожи и язвенных дефектов 
на лодыжках и кистях с тенденцией к увеличению их 
количества и рецидивирующими присоединениями 
инфекции, остеолиза V пальца справа с присоедине-
нием инфекции и развитием гнойного остеомиелита, 
потребовавшего ампутации V пальца; дополнительны-
ми симптомами в виде общей слабости, головной боли. 
Проводилась терапия метипредом, Д-пеницилламином, 
пентоксифиллином, алпростадилом без особого эф-
фекта. Периодически осуществлялось стационарное 
лечение, терапия циклофосфамидом без устойчивой 
положительной динамики. С конца июля 2023 г. па-
циентка отметила ухудшение состояния: основные 
симптомы включали в себя множественные язвен-
ные дефекты кожи в области верхних конечностей 
и крестца; дополнительные симптомы заключались 
в нарастании общей слабости, головной боли, с чем 
пациентка поступила в отделение ревматологии ФГБУ 

«НМИЦ им. В. А. Алмазова» Минздрава России. При 
поступлении обращали на себя внимание повышение 
уровня воспалительных маркеров, множественные 
язвенные дефекты кожи в области верхних конечностей 
и крестца, с которых выполнялись неоднократные 
посевы отделяемого с высевом Staphylococcus aureus, 
посевы крови с обнаружением грамположительной 
флоры, посевы бронхоальвеолярной жидкости с обна-
ружением Acinetobacter baylyi. В ходе госпитализации 
отмечалась отрицательная динамика в виде присоеди-
нения двусторонней полисегментарной пневмонии, 
формирования абсцесса левой поясничной мышцы, 
остеомиелита поясничных позвонков. Пациентке 
проводилась комплексная, в том числе антибактериаль-
ная, терапия, выполнено оперативное вмешательство 
в объеме вскрытия и санации абсцесса поясничной 
мышцы. Несмотря на проведенное лечение, пациентка 
умерла в условиях стационара на фоне инфекционных 
осложнений и декомпенсации хронической сердечной 
недостаточности. Труп был доставлен в патологоана-
томическое отделение со следующим заключительным 
клиническим диагнозом. 

Основное заболевание: Сепсис. Инфекция мягких 
тканей. Хронический остеомиелит (гнойный артрит 
проксимального межфалангового сустава 5 пальца 
правой кисти, свищевая форма, остеомиелит прок-
симальной фаланги 5 пальца правой кисти, гнойный 
артрит проксимального межфалангового сустава 3 
пальца левой кисти, остеомиелит головки проксималь-
ной фаланги 3 пальца левой кисти, гнойный артрит 
2 и 4 межфаланговых суставов левой кисти, 2 прок-
симального межфалангового сустава правой кисти, 
остеомиелит проксимальной фаланги 2 пальца правой 
кисти. Трофическая язва в области правого лучеза-
пястного сустава в стадии заживления). Остеомиелит 
позвонков. Неоднократные оперативные вмешатель-
ства по поводу инфекций мягких тканей в анамнезе. 
Инфекция кровотока, вызванная Staphylococcus aureus 
от мая 2023 г. Остеомиелит костей предплечья слева? 
Некротический миозит. Абсцесс левой поясничной 
мышцы. 26.07.2023. Вскрытие, санация, дренирование 
абсцесса левой поясничной мышцы. Кровотечение 
в области послеоперационной раны от 26.07.2023. 
Ревизия послеоперационной раны, санация и тампо-
нирование забрюшинного пространства от 26.07.2023. 
29.07.2023. Формирование временной трахеостомы. 
Абсцесс правой поясничной мышцы? Внеплевральное 
образование мягких тканей грудной клетки (абс
цесс?) 04.08.2023. Удаление тампонов из левого  
забрюшинного пространства. Ревизия, дренирова-
ние правого забрюшинного пространства. Абсцесс 
левого легкого?

Конкурирующий: Системная склеродермия, диф-
фузная форма, с поражением кожи (склеродактилия, 
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склеродермия), сосудов (синдром Рейно, легочная 
гипертензия, васкулит?), пищевода (эзофагит), су-
ставов (артралгии), активность 3. Счет Роднана 18.

Осложнения заболевания: Неоднократные опера-
тивные вмешательства по поводу гнойного артрита 
проксимального межфалангового сустава 5 пальца 
правой кисти, свищевая форма, остеомиелита прок-
симальной фаланги 5 пальца правой кисти, гнойного 
артрита проксимального межфалангового сустава 3 
пальца левой кисти, остеомиелита головки прокси-
мальной фаланги 3 пальца левой кисти, гнойного 
артрита 2 и 4 межфаланговых суставов левой кисти, 
2 проксимального межфалангового сустава пра-
вой кисти, остеомиелита проксимальной фаланги 
2 пальца правой кисти. Трофическая язва в области 
правого лучезапястного сустава в стадии заживле-
ния. Инфекция кровотока, вызванная Staphylococcus 
aureus от 17.07.2023. Язвенный дефект в области 
левого лучезапястного сустава, инфицированный 
Staphylococcus aureus. Остеомиелит костей предпле-
чья слева? Геморрагический синдром. Аспирационная 
пневмония от 15.07.2023. Аспирация желудочным 

содержимым. Двусторонний очаговый гнойный 
эндобронхит. Пролежень 3‒4 степени крестца.

При наружном осмотре трупа обращала на себя 
внимание сухость кожных покровов, с выраженным 
их шелушением в области предплечий и обеих ки-
стей, наличием множественных язвенных дефектов 
в области правого лучезапястного сустава; левого 
лучезапястного сустава; пролежневых дефектов: 
в левой пяточной области, в области крестца, вол-
дырей в области медиальной поверхности правого 
бедра с желтовато-красным жидким содержимым, 
язвенного дефекта в проекции проксимального меж-
фалангового сустава 2 пальца левой кисти. При 
гистологическом исследовании кожи были выявле-
ны: эпидермис с очаговым акантозом и очаговым 
некрозом с крупноочаговой умеренно выраженной 
нейтрофильной инфильтрацией, интенсивный склероз 
дермы за счет грубых зрелых коллагеновых волокон, 
лимфоцитарный продуктивный васкулит, периваску-
лярная лимфоплазмоцитарная инфильтрация сосудов 
сосочкового слоя дермы с примесью нейтрофильных 
лейкоцитов и отложениями фибрина (рис. 1, А, Б).

Рис. 1. Гистологическое исследование случая 1:
А. Кожа: склероз дермы, лимфоцитарный васкулит; х200, окраска гематоксилином и эозином; Б. Кожа: очаговый 

акантоз; х200, окраска гематоксилином и эозином; В. Легкое: дистелектазы легочной паренхимы, утолщение 
межальвеолярных перегородок с очаговым пневмофиброзом; х200, окраска гематоксилином и эозином; Г. Почка: 

острый абсцесс; х200, окраска гематоксилином и эозином

Fig. 1. Histological examination of case 1:
A. Skin: dermal sclerosis, lymphocytic vasculitis; x200, hematoxylin and eosin staining; Б. Skin: focal acanthosis; x200, 

hematoxylin and eosin staining; В. Lung: pulmonary parenchymal distelectasis, thickening of interalveolar septa with 
focal pneumofibrosis; x200, H&E stain; Г. Kidney: acute abscess; x200, H&E stain
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При внешнем осмотре ткань легких на разрезе 
была темно-красная, с поверхности среза стекала 
жидкая кровь и пенистая жидкость, из просвета 
бронхов выделялись светло-желтые сливкообразные 
массы. На задней поверхности нижней доли левого 
легкого ближе к корню отмечался крупный очаг 
расплавления паренхимы кашицеобразной конси-
стенции размерами 10,0х5,5х1,5 см, прилегающий 
к стенке аорты с формированием плотных серых 
спаек. Микроскопически крупные поля дистелек-
тазов легочной паренхимы, диффузное утолщение 
межальвеолярных перегородок с очаговым пневмо-
фиброзом, множественные обширные внутриальве-
олярные кровоизлияния. Также в просвете альвеол 
определялись отечная жидкость, обилие макрофагов, 
фибрин и малочисленные нейтрофильные лейко-
циты с перифокальным скоплением фибробластов. 
Стенки сосудов всех калибров были утолщены за 
счет фиброза медии. В нижней доле левого легкого 
отмечалось формирование полости, заполненной 
тканевым детритом с обилием нейтрофильных лей-
коцитов и крупноочаговым кровоизлиянием с фор-
мированием гематомы (рис. 1, В).

При макроскопическом исследовании слизистая 
пищевода была синюшно-розовая, тусклая, на 80 % 
площади слизистой оболочки определялись мно-
жественные эрозивные дефекты с нитевидными 
серовато-белыми наложениями; в просвете было 
геморрагическое содержимое. При гистологическом 
исследовании определялся некроз слизистой оболоч-
ки, распространяющийся до подслизистой основы, 
с обильными наложениями фибрина на поверхности, 
выраженной полиморфноклеточной инфильтраци-
ей, представленной гистиоцитами, лимфоцитами, 
нейтрофильными лейкоцитами, с очагами геморра-
гического пропитывания.

При внешнем осмотре тканей почек, левой и пра-
вой поясничных мышц обращало внимание нали-
чие мелких бело-желтых очагов со светло-желтым 
сливкообразным содержимым. При гистологическом 
исследовании данных очагов были верифицированы 
острые абсцессы (рис. 1, Г).

При внешнем осмотре II и III поясничных по-
звонков в области тел были светло-желтые сливко-
образные массы. При гистологическом исследовании 
обнаруживались поля некроза с нейтрофильной 
инфильтрацией.

Основным заболеванием являлся прогрессирую-
щий системный склероз: системная склеродермия, 
диффузная форма, быстро прогрессирующее течение 
с поражением кожи (склероз дермы), сосудов (васку-
лит сосудов), легких (легочная гипертензия, пневмо-
фиброз), желудочно-кишечного тракта (эрозивный 
эзофагит). Осложнениями являлись: множественные 

язвенные дефекты кожи, пролежень креста 3 стадии, 
сепсис: септикопиемия (абсцессы почек, абсцесс ниж-
ней доли левого легкого, подострый абсцесс левой 
поясничной мышцы, абсцесс правой поясничной 
мышцы, острый остеомиелит II и III поясничных 
позвонков), очаговая пневмония в стадии разрешения. 
Непосредственной причиной смерти явился сепсис 
в форме септикопиемии.

Случай 2
Анамнез и течение заболевания. Пациент, муж-

чина, 59 лет. Осенью 2023 г. отметил уплотнение 
кожи рук, нарастающие отеки голеней, одышку 
при физических нагрузках, общую слабость, не-
мотивированное снижение массы тела. 31.01.2024 
консультирован ревматологом, госпитализирован 
в отделение ревматологии по месту жительства, 
установлен диагноз системной склеродермии, Scl-
70+++. В течение госпитализации развился ги-
дроторакс, потребовавший дренирования правой 
плевральной полости, острое повреждение почек, 
потребовавшее проведения гемодиализа, который 
в дальнейшем выполнялся на постоянной основе 
3 раза в неделю. В связи с верификацией диагноза 
получал терапию преднизолоном, пульс-терапию 
метилпреднизолоном, циклофосфамидом. Поступил 
в ФГБУ «НМИЦ им. В. А. Алмазова» Минздрава 
России с целью обсуждения дальнейшей тактики 
лечения. Проведена пульс-терапия метилпредни-
золоном, циклофосфаном, был введен сарилумаб 
(ингибитор биологических эффектов интерлей-
кина-6, генно-инженерный биологический препа-
рат). На фоне проводимой терапии состояние без 
устойчивой положительной динамики, отмечалось 
развитие лейкопении с нарастанием острофазовых 
показателей, развитие двусторонней пневмонии, 
антибиотикоассоциированного мукозита, которые 
корректировались медикаментозно. После одного из 
сеансов гемодиализа развилась гипотензия, потребо-
вавшая перевода в отделение реанимации. В дальней-
шем наступила биологическая смерть в результате 
остановки сердечной деятельности и декомпенсации 
острой сердечной недостаточности. Труп поступил 
в патологоанатомическое отделение со следующим 
заключительным клиническим диагнозом.

Основное заболевание: Быстропрогрессирующая 
системная склеродермия, диффузная форма, острое 
течение, с поражением кожи (склеродерма), сосудов 
(3-фазный синдром Рейно, дигитальный васкулит), 
легких (интерстициальное поражение легких), почек 
(склеродермическая почка?), иммунологическими 
нарушениями (Scl-70+++), активность высокая (счет 
Роднана 51). Болезнь Шегрена с поражением слюнных 
желез (ксеростомия), глаз (ксероофтальмия), серозных 
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оболочек (перикардит, плеврит), иммунологическими 
нарушениями (гипергамма, SS-A +, Ro-52 ++, гипо-
комлементемия, РФ +), высокая степень активности.

Осложнение: Агранулоцитоз от  30.04.2024. 
Инфекционно-токсический шок от  02.05.2024. 
Инфекция кровотока? Острое почечное повреждение 
от 16.02.2024. Гемодиализ на перманентном кате-
тере. Артериальная гипертензия 3 степени РССО4. 
Двусторонняя внутрибольничная пневмония (без 
выявленного возбудителя), дыхательная недостаточ-
ность 1. Белково-энергетическая недостаточность 
в стадии кахексии. А/б ассоциированный колит. 
Кандидозный мукозит 2 степени. Состоявшееся 
желудочно-кишечное кровотечение?

При внешнем осмотре обращало внимание истон-
чение кожи и подкожной жировой клетчатки. При 
гистологическом исследовании отмечалась атрофия 
эпидермиса и придатков кожи, выраженный фиброз 
дермы со слиянием и гомогенизацией коллагеновых 
пучков (рис. 2, А).

Отмечалось наличие асцита (400 мл), гидроторакса 
(по 300 мл с двух сторон).

При осмотре органов дыхания обращало вни-
мание наличие серых легко снимаемых нитчатых 
наложений на плевре, неоднородность ткани с че-
редованием красных и темно-красных участков, 
стекание с поверхности разреза пенистой красной 
жидкости, выделение из сегментарных бронхов 
сливкообразного, мутного, вязкого содержимого. 
При гистологическом исследовании обнаружены 
разрывы и булавовидные утолщения стенок альве-
ол, очаги скудной нейтрофильно-лимфоцитарной 
инфильтрации, периваскулярный фиброз, скопление 
гемосидерофагов.

Масса обеих почек была 216 г (при норме 
250‒400 г), поверхность их была гладкой. При ги-
стологическом исследовании обращало на себя вни-
мание: склерозирование до 50 % клубочков, уменьше-
ние числа проксимальных и дистальных канальцев, 
выраженный фиброз стромы коркового и мозгового 
вещества, сосуды с пролиферирующим эндотелием 
интимы, циркулярным склерозом внутреннего слоя 
и узким просветом с изменением стенки артерий 
по типу «кожицы лука» (рис. 2, Б, В).

Рис. 2. Гистологическое исследование случая 2:
А. Кожа: атрофированный эпидермис; х200, окраска гематоксилином и эозином; Б. Почка: изменение стенки 

артериолы по типу «кожицы лука»; х300, окраска гематоксилином и эозином; В. Почка: изменение стенки 
артериолы по типу «кожицы лука»; х200, окраска по Ван-Гизону; Г. Поднижнечелюстная слюнная железа: 

перидуктальный фиброз; х200, окраска гематоксилином и эозином

Fig. 2. Histological examination of case 2:
A. Skin: atrophic epidermis; x200, hematoxylin and eosin staining; Б. Kidney: onion-skin-like change in the arteriole wall; 
x300, hematoxylin and eosin staining; В. Kidney: onion-skin-like change in the arteriole wall; x200, Van Gieson staining; 

Г. Submandibular salivary gland: periductal fibrosis; x200, hematoxylin and eosin staining
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Кроме того, наблюдались характерные для си-
стемного склероза изменения при гистологическом 
исследовании поднижнечелюстной слюнной железы 
в виде перидуктального фиброза, очагового фиброза 
стромы, очагового липоматоза стромы (рис. 2, Г).

Также отмечался фиброз подслизистой основы 
тонкой кишки. 

На основании вышеперечисленных данных 
был выставлен патологоанатомический диагноз: 
Системная склеродермия, диффузная форма, прогрес-
сирующее течение; диффузный склероз и утолщение 
дермы, атрофия эпителия, склероз стенки тонкой 
кишки, склеродермические почки (масса почек 216 г), 
фибринозный перикардит в стадии организации, 
мелкоочаговый кардиосклероз, дистрофия паренхима-
тозных органов. Осложнения основного заболевания: 
Острая и хроническая сердечная недостаточность. 
Внебольничная двусторонняя очаговая пневмония. 
Фибринозный плеврит. Непосредственной причи-
ной смерти явилась внебольничная двусторонняя 
очаговая пневмония.

Обсуждение
Наряду с поражениями и нарушениями функци-

онирования внутренних органов (сердца и сосудов, 
легких, почек, органов желудочно-кишечного тракта), 
которые в конечном счете приводят к смерти, важней-
шим смертельным осложнением при склеродермии 
является присоединение инфекции.

Смертельные осложнения, обусловленные пора-
жениями внутренних органов, могут быть связаны 
с интерстициальным фиброзом легких с прогресси-
рующим нарастанием дыхательной недостаточности, 
развитием легочной гипертензии [8], поражением 
почек с развитием склеродермического почечного 
криза или прогрессирующим снижением функции 
почек с развитием их недостаточности [9], возник-
новением некоронарогенных инфарктов, прогрес-
сирующей хронической сердечной недостаточности 
и нарушений ритма сердца [10].

На развитие и неблагоприятное течение инфек-
ционных осложнений вплоть до летального исхода 
при системной склеродермии влияют следующие 
патогенетические аспекты: 

•	 иммунологические нарушения, проявляющи-
еся в уменьшении количества Т-киллеров, NK-клеток 
[11], их фенотипических аномалиях [12]; дисба-
лансе цитокинов Т-хелперов 1 и 2 типов (Th1/Th2) 
с преобладанием профиля Th2 [2]; фенотипических 
аномалиях и нарушении активации В-клеток памяти 
с развитием дисбаланса в соотношении активирован-
ных В-клеток памяти, способных к ответу на ранее 
встречающиеся инфекции и способных к выработке 
аутоантител с преобладанием последних [13];

•	 использование в лечении системной склеро-
дермии глюкокортикостероидных, цитостатических 
препаратов направлено на подавление иммунных ре-
акций и может способствовать не только подавлению 
аутоиммунных реакций и хронического воспаления, 
но и развитию оппортунистических инфекций, не-
достаточному иммунному ответу на возбудителей, 
попадающих из окружающей среды;

•	 процессы, ведущие к системному склерозу 
многих органов, в частности почек, легких и сердца, 
делают их менее устойчивыми к воздействию небла-
гоприятных факторов, в частности инфекционных 
агентов [6]. В пораженных органах в результате ау-
тоиммунных процессов непрерывно поддерживается 
воспаление, что не благоприятствует скорейшему 
излечению от инфекционных процессов;

•	 поражение сосудов при склеродермии так-
же может усугублять и увеличивать длительность 
инфекций в связи с нарушением трофики тканей 
и хронической гипоксией. Поражение сосудов связано 
с активацией эндотелия, который начинает экспрес-
сировать молекулы адгезии в большом количестве, 
что приводит к активации тромбоцитов и каскадов 
свертывания крови;

•	 в аспекте развития пневмонии и инфекций 
верхних дыхательных путей важным является также 
поражение пищевода. Согласно данным литерату-
ры, доля аспирации была почти двухкратной среди 
пациентов с дисфункцией пищевода. Кроме того, 
отмечается связь между смертностью и аспирацией 
[14], которая, по всей вероятности, является одним из 
патогенетических факторов в развитии пневмонии;

•	 также одной из особенностей, предраспола-
гающей к повышению смертности при системной 
склеродермии в целом и от инфекционных ослож-
нений в частности, является наличие антител к то-
поизомеразе I. Данные антитела, как считается, 
присутствуют почти исключительно при системном 
склерозе, и предполагается, что их наличие ассо-
циировано с более тяжелым течением системного 
склероза, а также их уровень коррелирует с актив-
ностью заболевания [15];

•	 язвенные дефекты также способствуют 
возникновению инфекционных осложнений, яв-
ляясь благоприятной средой для жизни многих 
микроорганизмов. Среди патогенных бактерий, 
выделенных из гнойно-некротических очагов 
у пациентов с системной склеродермией, чаще 
встречались Staphylococcus aureus, кишечные ми-
кроорганизмы: Escherihia coli, Enterococcus faecalis, 
Pseudomonas aeruginosa. Поражение мягких тканей 
может приводить к развитию контактного остео-
миелита, значительно ухудшая течение и прогноз 
заболевания [16, 17].



 124 том 13 № 1 / 2026

Ревматология / Rheumatology

Согласно данным литературы, среди причин 
госпитализации у больных с системным склеро-
зом превалируют инфекционные осложнения, 
в частности сепсис с неуточненным микроорга-
низмом, пневмония. Также частыми причинами 
для госпитализации являются острая почечная 
недостаточность и сердечно-сосудистые заболе-
вания. При этом умирает в больнице около 4,5 % 
госпитализированных пациентов с основным или 
вторичным диагнозом системной склеродермии. 
Пять наиболее распространенных диагнозов, 
которые устанавливались в качестве основного 
заболевания и которые привели к внутриболь-
ничной смерти, это сепсис, острая и хроническая 
дыхательная недостаточность, связанная с различ-
ными причинами, поражение легких в результате 
системного склероза, гипертоническая болезнь, 
хроническая болезнь почек. 

Таким образом, анализ литературы показывает, 
что первые позиции в госпитализации и смертности 
больных склеродермией принадлежат инфекцион-
ным осложнениям: на их долю приходится 28 % 
всех внутрибольничных смертей и 10,9 % причин 
госпитализаций в целом. Среди них превалируют 
оппортунистические инфекции кожи и мягких тка-
ней, инфекции мочевыводящих путей, пневмония 
и сепсис [6]. Приведенные выше клинические слу-
чаи являются хорошей иллюстрацией системной 
склеродермии с инфекционными осложнениями, 
сыгравшими роль в развитии летального исхода.

Заключение
Предоставленные наблюдения демонстрируют ха-

рактерную как клиническую, так и гистологическую 
картину системного склероза, а также подтверждают 
приведенные в литературе данные о заболеваемости 
и смертности пациентов с системным склерозом 
в результате инфекционных осложнений. 
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