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РЕЗЮМЕ. Одним из высоколетальных осложнений системной склеродермии (ССД) являет-
ся склеродермический почечный криз (СПК). Классические проявления данного состояния 
включают в себя внезапное злокачественное повышение артериального давления (АД) и про-
грессирующую почечную недостаточность на фоне аутоиммунного поражения эндотелия со-
судов почек. Особым случаем острого поражения почек при ССД является нормотензивный 
склеродермический почечный криз (НСПК), частота возникновения которого не превышает 
20 % от всех случаев СПК. Однако при несвоевременной диагностике НСПК имеет крайне 
неблагоприятный прогноз (летальность более 60 %, высокая потребность больных в хрони-
ческом гемодиализе и трансплантации почки). Несмотря на прогрессирующую почечную не-
достаточность, АД остается в пределах нормы, что затрудняет своевременную диагностику 
данного осложнения. Известно, что одним из предрасполагающих факторов развития НСПК 
является длительный прием высоких доз глюкокортикостероидов. Для коррекции этого со-
стояния используют стратегии лечения, разработанные для классического СПК. Поддержание 
оптимального АД, назначение нефропротективных препаратов, заместительная почечная те-
рапия в случае необходимости. В статье представлен клинический случай острого поражения 
почек у больной, страдающей ССД с поражением легких и печени, на фоне терапии глюкокор-
тикостероидами.
КЛЮЧЕВЫЕ СЛОВА: системная склеродермия; факторы риска; нормотензивный 
склеродермический почечный криз; глюкокортикостероиды; легочная гипертензия.
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ABSTRACT. One of the highly lethal complications of systemic sclerosis (SSc) is a scleroderma 
renal crisis (SRC). The classic manifestations of this condition include a sudden malignant increase 
in blood pressure (BP) and progressive renal failure along with autoimmune damage of the renal vas-
cular endothelium. A special case of acute kidney injury in SSc is normotensive scleroderma renal 
crisis (NSRC). The frequency of this complication does not exceed 20 % of all cases of SКС with a 
limited form of SSc, but NSRC has an extremely poor prognosis (mortality rate of more than 60 %, 
the increasing need for patients in chronic hemodialysis, kidney transplantation). Despite progressive 
renal failure, BP remains within the normal range, which makes it difficult to diagnose this compli-
cation in due time. It is known that one of the risk factors for the development of NSRC is long-term 
use of high doses of glucocorticosteroids. To correct this condition, treatment strategies developed 
for classical SRC are used. maintaining optimal blood pressure, prescribing nephroprotective drugs. 
Renal replacement therapy if necessary. The article presents a clinical case of acute kidney injury in 
a patient suffering from SSc with lung and liver damage during glucocorticosteroid therapy.
KEY WORDS: systemic sclerosis; risk factors; normotensive scleroderma renal crisis; 
glucocorticosteroids; pulmonary hypertension.

ВВЕДЕНИЕ

Склеродермический почечный криз (СПК) 
представляет собой жизнеугрожающее ослож-
нение системной склеродермии (ССД) с уров-
нем летальности, достигающим 50 %. Наибо-
лее типичные проявления данного осложнения 
включают в себя внезапное злокачественное 
повышение артериального давления (АД) и 
прогрессирующую почечную недостаточность 
на фоне аутоиммунного поражения эндотелия 
сосудов почек [5, 7, 9–11]. Патогенетические 
механизмы СПК в настоящее время раскрыты 
не до конца. Известно, что основная роль от-
водится аутоиммунному механизму. Поврежде-
ние эндотелия аутоантителами приводит к 
истончению и замещению капилляров клубоч-
ков соединительнотканными компонентами. 
Изменение сосудистой стенки ведет к усилен-
ной агрегации тромбоцитов, образованию ми-
кротромбов (тромботическая микроангиопа-
тия) и ишемии ткани. Помимо структурных из-
менений отмечается периодический вазоспазм 
(почечный синдром Рейно), который усугубля-
ет гипоперфузию, способствует высвобожде-
нию ренина и гиперплазии юкстагломеруляр-
ного аппарата. Высокие концентрации ренина 
в крови приводят к усилению спазма почечных 
артерий и к еще большей ишемизации [3, 8, 19]. 
Среди факторов, повышающих риск развития 
СПК, наиболее часто выделяют женский пол, 
наличие антител к РНК-полимеразе III (anti-
RNAP III), снижение диффузной способности 
легких менее 75 %, предшествующую артери-
альную гипертензию (АГ) в анамнезе; проте-
инурию  ≥ 300 мг/сут или  ≥ 200 мг/л, длитель-
ный прием глюкокортикостероидов в больших 
дозах ( > 15 мг/сут), тяжелое прогрессирующее 
склеродермическое поражение кожи, молодой 

возраст дебюта ССД (от 30 до 50 лет), первые 
признаки поражения почек через 3–5 лет с мо-
мента дебюта ССД, носительство генов HLA-
DRB1*0407 и HLA-DRB1*1304, полиморфизм 
гена АПФ [16].

Диагноз ставится на основании критериев, 
предложенных группой экспертов Консорциу-
ма по клиническим исследованиям СПК при 
склеродермии (2019) [11]. Обязательным кри-
терием СПК является злокачественное, воз-
можно впервые возникшее, повышение АД. 
При этом систолическое АД должно превы-
шать 140 мм рт.ст. и/или диастолическое — 
90 мм рт.ст. Увеличение систолического АД на 
30 мм рт.ст. и более и/или диастолического АД 
на 20 мм рт.ст. и более также является диагно-
стически значимым.

Среди дополнительных критериев достаточ-
но как минимум одного:

• Острое почечное повреждение (ОПП) ве-
рифицируется при повышении сывороточ-
ного креатинина на 26,5 мкмоль/л в тече-
ние 48 часов или в 1,5 раза от нормаль-
ных значений в течение предшествующих 
7 дней либо снижение темпов диуреза ме-
нее 0,5 мл/кг в час в течение 6 часов.

• Микроангиопатическая гемолитическая 
анемия (МАГА) диагностируется при сле-
дующих признаках: появление ранее от-
сутствующей или ухудшение имеющейся 
анемии при исключении любых других 
причин, появление в периферической кро-
ви шистоцитов или других фрагментов 
эритроцитов, лабораторно подтвержден-
ный гемолиз (повышение в крови лактат-
дегидрогеназы и/или ретикулоцитоз и/или 
снижение уровня гаптоглобина вплоть до 
полного его исчезновения), отрицатель-
ный прямой антиглобулиновый тест.
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• Тромбоцитопения ниже 100 × 109/л.
• Поражение других органов (гипертониче-

ская энцефалопатия и ретинопатия, острая 
сердечная недостаточность, перикардит).

• Гистологические характеристики пораже-
ния почек на фоне ССД, включающие: фи-
бриновые тромбы, эндотелиальный отек 
преимущественно в мелких почечных ар-
териях, ишемические изменения базаль-
ной мембраны клубочков в виде гломеру-
лосклероза, гиперплазия юкстагломеру-
лярного аппарата, расслоение сосудистой 
стенки по типу «луковой кожицы».

Особым случаем острого поражения почек 
при ССД является нормотензивный склеродерми-
ческий почечный криз (НСПК), проявляющийся 
в виде внезапно возникшей прогрессирующей 
почечной недостаточности, но без развития АГ. 
Среди больных, у которых диагностирован СПК 
согласно описанным выше критериям, встре-
чаемость НСПК варьирует в пределах 10–20 % 
всех случаев СПК [7, 10]. НСПК ассоциирован 
с высокой летальностью (более 60 %) и крайне 
неблагоприятным нефрологическим прогнозом 
в виде потребности в хроническом гемодиализе 
и/или трансплантации почек [10, 12]. Современ-
ные представления о механизмах развития скле-
родермической нефропатии и факторах риска 
СПК подробнее изложены в нашем обзоре [3]. 
Отмечено, что возникновению этого состояния 
чаще подвержены лица, имеющие антитела к 
топоизомеразе I (anti-Topo I), страдающие за-
болеваниями сердечно-сосудистой системы, по 
поводу которых принимают препараты с антиги-
пертензивным эффектом, а также длительно при-
нимающие глюкокортикостероиды [1, 10, 12].

ЦЕЛЬ РАБОТЫ

На примере клинического случая продемон-
стрировать трудности диагностики и курации 
острого поражения почек при ССД на фоне те-
рапии глюкокортикостероидами.

КЛИНИЧЕСКИЙ СЛУЧАЙ

Больная Н., 73 года, длительно страдающая 
ССД, поступила в стационар в экстренном по-
рядке с жалобами на одышку при минимальной 
физической нагрузке, отеки нижних конечно-
стей, увеличение в размерах живота, уменьше-
ние количества мочи, трудности при проглаты-
вании твердой пищи.

Со слов больной (медицинская докумен-
тация не предоставлена), первые проявления 
ССД отмечены в возрасте около 20 лет в виде 

синдрома Рейно. Какие-либо другие проявле-
ния ССД в молодом возрасте больная отрица-
ет. Получала терапию блокаторами медленных 
кальциевых каналов (БКК) и смягчающие кож-
ные косметические средства.

В пременопаузальный период больная от-
мечала ухудшение течение заболевания в виде 
уплотнения кожи на конечностях, передней 
брюшной стенке, спине, сухости и стянутости 
кожи на лице, в особенности вокруг рта, су-
хости слизистых оболочек полости рта, конъ-
юнктивы, половых органов. Появились также 
признаки поражения суставов: припухлость, 
ограничение подвижности и боль при движе-
нии сначала в мелких суставах кистей, затем 
плечевых. С 60-летнего возраста кожа кончиков 
пальцев стала кальцинироваться с образовани-
ем везикул с беловатым содержимым, вскрытие 
которых приводило к появлению мелких болез-
ненных язвочек, с того же времени появились 
признаки дисфагии, которые рассматривались 
в качестве склеродермического эзофагита. Тог-
да же впервые назначены местные НПВС, ко-
роткие курсы глюкокортикостероидов.

В анамнезе: ишемическая болезнь сердца, 
артериальная гипертензия (с максимальными 
цифрами 180/100 мм рт.ст., адаптирована к АД 
130/80 мм рт.ст.), 4 эпизода тромбоэмболии мел-
ких ветвей легочных артерий (ТЭЛА) в возрасте 
66–71 года, острое нарушение мозгового крово-
обращения (ОНМК) по ишемическому типу в 
возрасте 63 года, неверифицированный гепатит с 
исходом в цирроз (выявлен в 69 лет). Постоянно 
принимала атенолол, спиронолактон, торасемид, 
ривароксабан (10 мг  ×  1 раз в сутки), силдено-
фил (20 мг  ×  2 раза в сутки), омепразол, урсоде-
зоксихолевую кислоту, теноксикам, препараты 
железа.

При поступлении состояние больной сред-
ней степени тяжести. Кожные покровы и види-
мые слизистые оболочки бледные, сухие, опре-
деляется диффузная мелкопятнистая пигмен-
тация по всей поверхности тела, единичные 
телеангиэктазии. Лицо в виде «маски», кожа 
плотная, стянутая, определяется симптом «ки-
сета», открытие рта ограничено, подчеркнуты 
мимические морщины вокруг глаз. На дисталь-
ных фалангах пальцев кистей определяется 
склеродактилия с множественными болезнен-
ными язвочками, ониходистрофия (ногтевые 
пластины бугристые, слоящиеся, с желтоватым 
оттенком). Отеки нижних конечностей до верх-
ней трети голеней, мягкие, теплые. Суставы 
кистей деформированы по типу ульнарной де-
виации, с ограничением подвижности за счет 
уплотнения и стянутости кожи.
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АД 130/65 мм рт.ст., пульс на перифериче-
ских артериях ритмичный, полный, удовлетво-
рительного напряжения. Отмечается расшире-
ние левой границы сердца на 1 см латеральнее 
среднеключичной линии. Тоны сердца ритмич-
ные, акцент II над легочной артерией, дилата-
ционный шум в проекции атриовентрикуляр-
ных клапанов. Аускультативно ослабление ды-
хания в нижних отделах легких справа, там же 
притупление перкуторного тона. Над осталь-
ными отделами легких дыхание жесткое. Жи-
вот мягкий, не напряжен, безболезненный во 
всех отделах. Печень плотная, бугристая.

В клиническом анализе крови: анемия, гипо-
хромная микроцитарная, легкой степени (гемогло-
бин 105 г/л), тромбоцитопения 138×109/л, лейкоци-
тарная формула без воспалительных изменений. В 
биохимическом анализе крови: креатинин 117 мк-
моль/л (скорость клубочковой фильтрации (СКФ) 
по CKD-EPI 39,9 мл/мин на 1,73 м2, что соответ-
ствует ХБП С 3б стадии), мочевина 21,1 ммоль/л, 
гипокалиемия 3,2 ммоль/л, гипоальбуминемия 
28,7 г/л, гиперхолестеринемия, снижение сыворо-
точного железа до 6,7 мкмоль/л. Коагулограмма 
и общий анализ мочи без отклонения от нормы. 
Для уточнения формы ССД выполнено сероло-
гическое исследование: выявлен положитель-
ный антинуклеарный фактор (АНФ) в титре 
1:10 240 с центромерным и митохондриальным 
типами свечения, высокое содержание аутоан-
тител к центромерным нуклеопротеинам-А и -В 
(анти-CENP-А,-В). На рентгенограмме органов 
грудной клетки: усиление легочного рисунка за 
счет сосудистого компонента, диффузный пнев-
мофиброз, малый гидроторакс с двух сторон, 
более выраженный справа. При ЭхоКГ: при-
знаки гипертрофии левого желудочка, дилата-
ции правого предсердия, легочная гипертензия 
III степени. По данным УЗИ визуализируется 
бугристая паренхима печени повышенной плот-
ности, сосуды ворот печени без расширения, 
паренхима почек неоднородная, фиброзно изме-
нена с истончением (справа 10 мм, слева 9 мм). 
Асцит.

Больной назначены: диуретики, эналаприл, 
амлодипин, апиксабан, урсодезоксихолевая 
кислота, гептрал, препараты железа. Для кор-
рекции гипопротеинемии к терапии добавле-
ны пероральные высокобелковые комплексы и 
внутривенные инфузии альбумина. В связи с 
суставным синдромом и легочной гипертензи-
ей назначен перорально в дозе 8 мг (соответ-
ствует 53,33 мг преднизолона).

На 5-й день пребывания в стационаре раз-
вилась анурия, появились фебрильная лихорад-
ка, желтуха на фоне сохранной гемодинамики. 

АД 120/70 мм рт.ст. Лабораторно: нарастание 
азотемии (СКФ по CKD-EPI 21,24 мл/мин на 
1,73м2, ХБП С IV стадии), гипербилируби-
немии до 69 мкмоль/л (непрямой билирубин 
41 мкмоль/л) и тромбоцитопении до 96 × 109/л. 
Данные и динамика лабораторных показате-
лей приведены на рисунке 1. На УЗИ — резкое 
снижение почечного кровотока. У больной диа-
гностировано острое почечное повреждение 
(ОПП) на фоне ССД. Увеличена доза фуросе-
мида до 8 мг, к лечению добавлен эуфиллин, 
продолжена внутривенная инфузия альбумина 
и пероральный прием высокобелковых смесей. 
Принято также решение об отмене препаратов 
железа, эналаприла.

Несмотря на проводимую терапию, в тече-
ние последующей недели отмечалась отрица-
тельная лабораторная динамика: нарастание 
азотемии, прогрессирование анемии (снижение 
гемоглобина до 94 г/л), появление умеренного 
лейкоцитоза и гипергликемии без электролит-
ных нарушений. Суточная потеря белка с мо-
чой не превышала 0,46 г (0,38 г/л).

На 14-е сутки в стационаре у больной за-
регистрировано снижение АД до 90/50 мм 
рт.ст., без тахикардии, появилась боль внизу 
живота. Лабораторно: снижение гемоглобина 
до 80 г/л, гематокрит 25,3 %, тромбоцитопе-
ния до 94 × 109/л. Ректально осмотрена хирур-
гом — на перчатке следы мелены. Выполнена 
фиброгастродуоденоскопия — данных за же-
лудочно-кишечное кровотечение не получено, 
фиброколоноскопия не выполнялась. Больная 
переведена в реанимационное отделение. Про-
ведено переливание трех единиц плазмы крови 
и Er-взвеси, на этом фоне гемоглобин повысил-
ся до 102 г/л.

На 19-е сутки состояние больной резко ухуд-
шилось: уровень сознания снизился до оглуше-
ния, неустойчивая гемодинамика — при по-
стоянной кардиотонической поддержке АД не 
выше 90/60 мм рт.ст., ЧСС 88 в минуту, аускуль-
тативно — дыхание ослаблено над всей поверх-
ностью легких, определяются диффузные влаж-
ные мелко- и среднепузырчатые хрипы. Живот 
мягкий, увеличен в размерах, на пальпацию не 
реагирует, перистальтика вялая. При повторных 
ректальных осмотрах следов крови на перчатке 
не обнаружено. Лабораторно сохраняется ане-
мия легкой степени, анизоцитоз, пойкилоци-
тоз, лейкоцитоз 11,1→9,8→14,24→21,9 × 109/л, 
прогрессирующая тромбоцитопения. Биохими-
ческие показатели: сохраняется азотемия, по-
вышение амилазы до 149 Ед/л, нарастание би-
лирубина до 168 мкмоль/л (непрямая фракция — 
110 мкмоль/л), трансаминазы в 1,6 раз верхней 
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границы нормы, гипернатриемия 150 ммоль/л, 
СРБ 103,5 мг/л. Уровень калия за все время на-
блюдения находится в пределах нормы. В коа-
гулограмме — без изменений. По данным рент-
генографии резко отрицательная динамика за 
счет появления инфильтрации во всех отделах 
легких, корни легких расширены, не структур-
ны. Определяется картина двусторонней за-
стойной пневмонии, выраженного застоя в лег-
ких с переходом в отек легких.

На 20-е сутки пребывания в стационаре 
больная скончалась.

ОБСУЖДЕНИЕ

Изменение внутренних органов при ССД 
не редкость, однако комбинированное пора-
жение легких, почек и печени на фоне выра-
женного склероза кожных покровов является 
находкой. С учетом иммунологических те-
стов (положительный анализ на АНФ и высо-
кое содержание анти-CENP-А и -В) и соответ-
ствующей комбинации симптомов (кальциноз 
тканей, синдром Рейно, эзофагит, склеро-
дактилия, телеангиэктазии) можно предпо-
ложить наличие у больной CREST-синдрома 
(calcinosis, Raynaud’s phenomenon, esophageal 
dysmotility, sclerodactyly and telangiectasia), 
который является частным случаем лимити-
рованной формы ССД [7]. Интересно заме-
тить, что в анамнезе имеется также пораже-
ние печени, вероятно, аутоиммунного генеза. 
АНФ с митохондриальным типом свечения и 
антицентромерные антитела характерны для 
первичного билиарного цирроза, который 
в 18 % случаев ассоциирован с ССД. Кро-
ме того, сухость кожи и видимых слизистых 
оболочек, дисфагия, вовлечение внутренних 
органов, в том числе почек, позволяет запо-
дозрить вторичный синдром Шёгрена [4, 18]. 
Таким образом, у больной не исключается 
наличие перекрестного синдрома. Другие 
виды аутоантител, в том числе характерные 
для СПК (anti-RNAP III) или для НСПК (anti-
Topo I), обнаружены не были.

Обращает на себя внимание течение заболе-
вания: первые признаки поражения кожи были 
замечены еще в юношеском возрасте, диагноз 
установлен только в 35 лет. Резкое ухудшение 
произошло от начала менопаузального периода, 
явившегося, по всей видимости, пусковым меха-
низмом для прогрессирования. Отсроченность и 
малосимптомность ССД укладывается в картину 
доброкачественного и медленно прогрессиру-
ющего течения данной формы заболевания [7]. 
Однако вовлечение в процесс почек произошло 

не классически — не через 3–5 лет от момента 
появления первых симптомов, согласно стати-
стическим данным, а значительно позже.

Кроме того, у больной имелись факторы 
риска развития СПК: женский пол, ранний де-
бют заболевания, прогрессирующее поражение 
кожи туловища и лица, предшествующая АГ 
и прием глюкокортикостероидов в анамнезе. 
Несмотря на отсутствие информации о дли-
тельности приема и дозе гормональных пре-
паратов до момента госпитализации, именно 
назначение высокой дозы дексаметазона, на 
наш взгляд, сыграло решающую роль и приве-
ло к возникновению СПК через пять дней от 
начала терапии [7, 10, 19]. Обычно развитие 
СПК происходит через несколько недель или 
месяцев от момента начала терапии глюкокор-
тикостероидами, однако в литературе описаны 
клинические случаи, когда данное осложнение 
возникало в тот же день или через несколько 
суток от начала лечения. Высказываются пред-
положения, что данный процесс связан с уже 
существующей МАГА, возникшей на фоне 
предшествующего приема гормональных пре-
паратов [6, 19].

Рис. 1. Динамика лабораторных показателей и артериально-
го давления. АД — артериальное давление; ГКС — 
глюкокортикостероиды; ЖКК — желудочно-ки-
шечное кровотечение; нСПК — нормотензивный 
почечный криз

АД: 130/65 120/70 125/60

НСПК

ГКС

ЖКК
90/50 90/60
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Хронологически развитие симптомов у боль-
ной имело следующую последовательность: по-
явление тромбоцитопении с последующим про-
грессированием, развитие ОПП на пятый день 
пребывания в стационаре при нормальных циф-
рах АД, что характерно для НСПК и обусловле-
но тромботической микроангиопатией (ТМА). 
Снижение уровня тромбоцитов, зарегистри-
рованное при поступлении, не соответствует 
критериям диагностики СПК, однако позволя-
ет заподозрить имеющуюся ранее ТМА, кото-
рая подтверждается наличием неоднократных 
тромботических событий в анамнезе (ОНМК, 
ТЭЛА) и для профилактики которой больная 
получала антикоагулянты [6, 19]. Однако до-
казательств для развития МАГА недостаточно 
или результаты тестов нельзя считать однознач-
ными — не была проведена оценка уровня лак-
татдегидрогеназы и гаптоглобина, ретикулоци-
тоза, выполнен прямой антиглобулиновый тест. 
Заподозрить гемолиз возможно на основе нали-
чия в крови пойкилоцитоза и анизоцитоза, при 
том, что данных о появлении в мазке крови ши-
стоцитов нет. Отмечается также повышение об-
щего билирубина более чем в 8 раз относитель-
но верхней границы нормы, преимущественно 
за счет непрямой фракции, что свидетельствует 
в пользу гемолитической анемии [6, 11].

Для больных ССД нередко развитие кро-
вотечения, особенно легочного и желудоч-
но-кишечного. Высокий риск геморрагий объ-
ясняется не только приемом нестероидных 
противовоспалительных препаратов или ан-
тикоагулянтов, но и собственно аутоиммун-
ными механизмами, лежащими в основе ССД. 
Согласно современным зарубежным исследо-
ваниям, наиболее часто при ССД встречается 
кровотечение из мочевыводящих путей, затем 
желудочно-кишечное и легочное кровотечение; 
реже всего случается ОНМК по геморрагиче-
скому типу. Диагноз подтверждается при эндо-
скопическом исследовании по наличию крово-
точащих телеангиэктазий на слизистой оболоч-
ке желудка и кишечника [15, 18]. Результаты 
коагулограммы у представленной больной в 
течение всего времени наблюдения остаются 
в пределах нормы, что исключает влияние пе-
ченочной недостаточности и гипопротеинемии 
на свертываемость крови.

ССД с поражением легких часто осложняет-
ся фатальной пневмонией [12]. В приведенном 
клиническом случае терминальной стадией за-
болевания стала внутрибольничная двусторон-
няя застойная пневмония с отеком легких, что 
усугубило полиорганную недостаточность и 
явилось причиной смерти.

Методы медикаментозного ведения НСПК 
на данный момент не разработаны, в связи с 
чем используются стратегии лечения класси-
ческого СПК. Важным условием восстанов-
ления функции почек является поддержание 
стабильного АД не ниже 120–130/80 мм рт.ст. 
и исключение нефротоксичных препаратов. 
Даже при отсутствии резкого подъема АД на-
значаются минимальные дозы ингибиторов ан-
гиотензин-превращающего фермента (иАПФ) 
в качестве нефропротекции. По результатам 
исследований блокаторы рецепторов ангиотен-
зина II являются менее эффективными и про-
тивопоказаны для некоторых групп больных. 
Назначение бета-блокаторов может привести 
к усугублению вазоспазма и нарушению ми-
кроциркуляции, поэтому к применению не ре-
комендованы [2, 7, 14]. С целью уменьшения 
выраженности легочной гипертензии возмож-
но применением нитратов, но под контролем 
АД [2, 14]. Также в качестве патогенетической 
терапии хорошо зарекомендовали себя анта-
гонисты рецепторов эндотелина-1, аналоги и 
агонисты рецепторов простациклина, стиму-
ляторы синтеза гуанилатциклазы, ингибиторы 
фосфодиэстеразы 5-го типа. В качестве первой 
линии терапии легочной гипертензии предпо-
чтение до сих пор отдается силденафилу и бо-
зентану [13, 17].

Наиболее вероятно, причиной развития 
ОПП у больной послужило назначение гор-
мональной терапии в сравнительно высоких 
дозах. При необходимости использования 
глюкокортикостероидов у больных ССД реко-
мендуется учитывать длительность назначе-
ния и дозу: не более трех месяцев подряд до 
15 мг/сут при расчете по преднизолону [2, 14]. 
Применение глюкокортикостероидов в каче-
стве начальной терапии легочной гипертензии 
не имеет убедительных доказательств и являет-
ся предметом исследования [13, 17].

ЗАКЛЮЧЕНИЕ

Представленный клинический случай де-
монстрирует относительно редкий вариант 
острого поражения почек при ССД — нормо-
тензивный тип склеродермического почечного 
криза. К основным факторам риска данного 
осложнения следует отнести женский пол, дли-
тельную терапию большими дозами глюкокор-
тикостероидов, АГ, повторные эпизоды ТЭЛА и 
ишемический инсульт в анамнезе. Длительное 
применение антигипертензивных препаратов 
затруднило раннее выявление поражения почек 
и маскировало гемодинамические нарушения, 



КЛИНИЧЕСКИЙ СЛУЧАЙ

MEDICINE: THEORY AND PRACTICE VOLUME 7   № 2   2022 eISSN 2658-4204

21

при этом отмена иАПФ не допускается дей-
ствующими стандартами даже при склонности 
к артериальной гипотензии. Усугубляющим 
аспектом, обусловившим неблагоприятный 
исход, на наш взгляд, явилась именно отмена 
иАПФ и продолжение гормональной терапии 
в высоких дозах. Определенную клиническую 
сложность представляет решение вопроса о на-
значении антикоагулянтов у больных с тромбо-
тическими осложнениями в анамнезе, посколь-
ку одним из частых проявлений ССД являет-
ся развитие малых и больших кровотечений 
вследствие аутоиммунной тромбоцитопении, в 
связи с чем антикоагулянтная терапия должна 
использоваться с осторожностью под динами-
ческим наблюдением. Решающим обстоятель-
ством стало присоединение внутрибольничной 
пневмонии на фоне фибротического поражения 
легких и выраженной легочной гипертензии, 
которое привело к смерти больной.
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