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Ревматические заболевания (РЗ) обычно 

протекают как хронические и относительно 
медленно прогрессирующие. Тем не менее ча-
стыми ситуациями являются обострения 
с быстрой динамикой симптомов, которые мо-
гут потребовать неотложного вмешательства, 
вплоть до госпитализации в отделение интен-

сивной терапии (ОРИТ). Еще одной возможной 
причиной ургентных ситуаций являются раз-
личные осложнения. На фоне широкого исполь-
зования иммуносупрессивных препаратов частой 
проблемой у пациентов с РЗ остаются инфекции. 
Наиболее часто встречающиеся неотложные си-
туации перечислены в таблице 1 [1–4].  

 
Таблица 1  

Неотложные состояния при системных ревматических заболеваниях 
Нозологическая форма Возможные острые состояния 

РА (ревматоидный артрит)  Атлантоаксиальный вывих 
Перфорация роговой оболочки глаза 
Васкулит 

СКВ (системная красная волчанка)  Судороги, психоз, энцефалопатия 
Перикардит, миокардит, эндокардит 
Пневмонит, острый респираторный дистресс синдром (ОРДС) 
Острый (быстропрогрессирующий) гломерулонефрит 
Гипертонический криз 
Острый панкреатит (панкреонекроз) 
Полисерозит 
Инфекции / сепсис 

АФС (антифосфолипидный синдром) Острое нарушение мозгового кровообращения (ОНМК) 
Острый инфаркт миокарда 
Тромбоэмболия (ветвей) легочной артерии и инфаркт легкого 
Тромбоз почечных сосудов 
Ишемия плаценты, спонтанный выкидыш 
Катастрофический АФС 

Системная склеродермия (ССД) и сме-
шанное заболевание соединительной 
ткани (СЗСТ, синдром Шарпа) 

«Склеродермическая почка»  
Правожелудочковая сердечная недостаточность 
Ишемия пальцев 

Дерматомиозит / полимиозит (ДМ–ПМ) Острое повреждение легких, дыхательная недостаточность (ДН) 
Перфорация кишечника 

Системные васкулиты (СВ) Легочно-почечный синдром  
Быстропрогрессирующий гломерулонефрит и острая почечная 
недостаточность 
Острое повреждение легких, ДН 
Острый панкреатит (панкреонекроз) 
Энцефалопатия 
Артериальные и венозные тромбозы 
Некрозы тканей 

Инфекции и проявления с ними связанные Реактивный артрит 
Септический артрит 
Септический спондилодисцит 
Пиогенный миозит 
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РЗ встречаются в популяции относительно 
нечасто, тем не менее, до 25 % обращений таких 
пациентов за медицинской помощью могут за-
канчиваться госпитализацией [1, 3, 5]. До трети 
госпитализированных пациентов с РЗ могут 
нуждаться в интенсивной терапии [2, 3]. В неко-
торых публикациях до 20 % от общего числа 
госпитализированных в ОРИТ с диагнозами РЗ 
этот диагноз выставлялся впервые, то есть де-
бют РЗ с ургентного состояния является весьма 
частым [1–3]. Пациенты с РА, СКВ и ССД со-
ставляют более 75 % контингента ревматиче-
ских пациентов, госпитализированных в ОРИТ 
[3]. Более 50 % всех госпитализаций являются 
следствием инфекций, от 25 до 35 % вследствие 
обострения РЗ [1]. У значительной части паци-
ентов может иметь место острое заболевание, 
не связанное с ревматической патологией [2]. 

В наиболее масштабном исследовании бо-
лее 2 700 пациентов с воспалительными РЗ бы-
ло показано, что 21,3 % требовалась неотложная 
терапия [2]. Самой частой нозологией, требо-
вавшей такой терапии, оказался РА. Обострение 
РЗ было причиной обращения за неотложной 
помощью у 54,8 % пациентов. При этом в 14 % 
случаев диагноз РЗ установлен впервые, в 12 % 
причиной обращения были осложнения лекар-
ственной терапии. Очень часто (в 44 % случаев) 
у пациентов, требовавших неотложной терапии, 
имели место сопутствующие заболевания, такие 
как артериальная гипертензия (49 %), сахарный 
диабет (10 %), ишемическая болезнь сердца 
(9 %), ХОБЛ и астма (7,5 %). Среди всех паци-
ентов с РЗ, обратившихся за неотложной тера-
пией, госпитализация потребовалась 36 %, при-
чем госпитализация в ОРИТ – 3,6 % пациентов. 
Самым частым симптомом при обращении были 
лихорадка (26 %), жалобы со стороны опорно-
двигательного аппарата (22 %), боль в животе 
(15 %) и жалобы со стороны органов дыхания 
(12 %). Среди госпитализированных в ОРИТ 
самыми частыми были проблемы со стороны 
дыхательной системы (76 %) [2]. 

Следует отметить, что в категорию неот-
ложных состояний попадают как ургентные си-
туации, при которых жизнь пациента находится 
под угрозой, если не будут предприняты немед-
ленные лечебные мероприятия в течение бли-
жайших минут или часов, так и менее острые 

ситуации, требующие скорого проведения ле-
чебных мероприятий, но не несущие непосред-
ственной угрозы жизни пациента [1, 3, 6–8]. 
Большинство неотложных ситуаций в ревмато-
логии не являются непосредственно угрожаю-
щими жизни пациента. В категорию истинно 
ургентных проблем, при которых смертность 
составляет около 50 %, следует отнести ката-
строфический АФС (КАФС), легочно-почечный 
синдром, синдром активации макрофагов (МАС), 
склеродермический почечный криз [1]. Во мно-
гих случаях неотложные состояния при РЗ со-
провождаются лихорадкой [5]. Это не удиви-
тельно, поскольку основные эндогенные пиро-
гены, такие как интерлейкин (ИЛ)-1, ИЛ-6 и 
фактор некроза опухолей-альфа (ФНОа) явля-
ются и ключевыми медиаторами патогенеза си-
стемных воспалительных РЗ [5]. 

Наиболее известным неотложным жиз-
неугрожающим состоянием при ССД является 
почечный криз («склеродермическая почка»). 
Тяжелый почечный криз при ССД встречается 
у 8–10 % пациентов с ограниченной и у 10–20 % 
пациентов с генерализованной формой болезни 
[1, 3]. Как правило, почечный криз развивается 
в первые 5 лет после дебюта заболевания. Пато-
генетически почечный криз представляет собой 
форму тромботической микроангиопатии почек 
и во многом схож с АФС [9] или тромботиче-
ской тромбоцитопенической пурпурой. Гисто-
логически наблюдается пролиферация и утол-
щение интимы почечных артериол, вплоть 
до полной облитерации сосудов. Основными 
клиническими проявлениями являются ОПП без 
предшествующих симптомов, внезапное начало 
выраженной артериальной гипертензии, которое 
может сопровождаться осложненным гиперто-
ническим кризом (энцефалопатия, левожелу-
дочковая недостаточность, ОНМК). Появление 
протеинурии или гематурии, прогрессирование 
олигурии вплоть до анурии и развития отека 
легких также могут иметь место. Факторами 
риска почечного криза являются быстропро-
грессирующая ССД, использование в лечении 
высоких доз ГКС и циклоспорина [10, 11].  

Основным терапевтическим мероприятием 
является эффективное и быстрое (в течение 
72 часов) снижение артериального давления. 
Это позволяет стабилизировать функцию почек 
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у почти 70 % пациентов. Основу лечения состав-
ляют ингибиторы АПФ. Несмотря на то, ингиби-
торы АПФ противопоказаны при большинстве 
других ситуаций, сопровождающихся ОПП, их 
использование при склеродермической почке 
оправдано. Наиболее часто в клинических иссле-
дованиях изучался каптоприл, однако имеются 
доказательства эффективности для эналаприла, 
рамиприла и квинаприла [10]. На фоне лечения 
ингибиторами АПФ восстановление функции 
почек позволяет прекратить экстренную почеч-
ную заместительную терапию (гемодиализ) 
и снизить риск постоянного диализа. 

Катастрофический антифосфолипидный 
синдром (КАФС) – это быстро прогрессирую-
щая крайне тяжелая форма АФС, приводящая 
к полиорганной недостаточности. Были пред-
ложены следующие классификационные крите-
рии КАФС [12–14]:  

1. Определенный КАФС 
 Доказательства окклюзии сосудов не 

менее чем в 3 органах, системах или тканях. 
 Одномоментное (или менее чем за 1 не-

делю) развитие окклюзии сосудов. 
 Патоморфологическое подтверждение 

окклюзии сосудов малого калибра по меньшей 
мере в одном органе или ткани. 

 Стойкое наличие антифосфолипидных 
антител (на протяжении не менее 6 недель). 

2. Вероятный КАФС 
 Поражение двух органов или систем. 
 Развитие двух тромботических событий 

с интервалом менее 1 недели и появление треть-
его события не позднее 4 недель. 

 Наличие критериев определенного КАФС, 
за исключением подтверждения стойкого нали-
чия антифосфолипидных антител по причине 
преждевременной смерти пациента. 

Впрочем, применимость этих критериев 
в реальной практике поставлена под сомне-
ние [15]. В ретроспективном исследовании 
у 134 пациентов с 152 клинически установлен-
ными эпизодами КАФС были выделены две 
подгруппы – с определенным или вероятным 
КАФС и не соответствующие предложенным 
критериям КАФС. При сравнении значимых 
различий между подгруппами по клиническим 
параметрам не было обнаружено. Сходным бы-
ли и подходы к лечению, за исключением более 

частого применения плазмафереза в подгруппе 
с определенным / вероятным КАФС. Смерт-
ность составила 23 % и значимо не различалась 
между подгруппами [15].  

Наиболее часто при КАФС поражаются 
почки (78 %), легкие (66 %), ЦНС (56 %), кожа 
(50 %). Менее часто – ЖКТ (38 %), печень (34 %), 
надпочечники (13 %) и репродуктивная система 
(6 %) [12, 14, 15–18]. Как правило, более 90 % 
КАФС имеет место при первичном АФС и толь-
ко в небольшом проценте при вторичном АФС на 
фоне СКВ, ССД, РА, синдроме Шегрена [12, 14]. 
Для клинического подтверждения окклюзии со-
судов требуется выполнение визуализирующих 
исследований – КТ-ангиографии, допплеровско-
го УЗИ сосудов, МРТ-ангиографии или арте-
риографии. Во всех случаях подозрения на 
КАФС требуется оценка функции почек. При 
гематологических исследованиях часто выявля-
ется панцитопения, гемолитическая анемия, 
тромбоцитопения, признаки гиперкоагуляции 
[12, 14, 16, 19]. 

Клиника КАФС включает полиорганную 
патологию с поражением почек и развитием 
острого почечного повреждения вследствие 
тромботической ангиопатии на разных уровнях, 
развитием острого респираторного дистресс-
синдрома, в некоторых случаях с внутриальвео-
лярным кровотечением или тромбозом легоч-
ных артерий [12–14, 16, 18]. Поражение ЦНС 
обычно протекает по типу ишемических (тром-
ботических) ОНМК с возможным судорожным 
синдромом если вовлекаются височные обла-
сти. Периферическая нервная система поража-
ется чаще всего по типу множественного мо-
ноневрита. Нередка клиника «острого живота» 
по причине мезентериальной ишемии, в ряде 
случаев выполняется экстренная лапаротомия, 
во время которой не обнаруживается анатоми-
ческого субстрата болей [12, 13, 18]. Иногда при 
КАФС развивается ишемический колит, ин-
фаркты печени и/или селезенки и даже перфо-
рация пищевода. У мужчин описаны инфаркты 
яичка, у женщин – инфаркты яичников на фоне 
КАФС [12, 18]. 

Лечение КАФС возможно только в услови-
ях ОРИТ [9, 20, 21]. Требуется обеспечение 
центрального венозного доступа, артериального 
доступа, респираторной поддержи, мониторинга 
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АД, контроля электролитного и водного балан-
са. Основу лечения КАФС составляет антикоа-
гулянтная терапия [9, 14, 17, 20]. В ОРИТ часто 
используется нефракционированный гепарин 
с начальным болюсом 5 000 ЕД и переходом на 
инфузию 1 500 ЕД в час с мониторированием 
аЧТВ. Эффективным является использование и 
низкомолекулярных гепаринов (НМГ), таких 
как эноксапарин 1 мг/кг массы тела в сутки. 
Сравнительных данных относительно эффек-
тивности и безопасности гепарина и НМГ при 
КАФС не опубликовано [9, 20]. В дальнейшем 
при стабилизации состояния осуществляется 
переход на оральные антикоагулянты. Стандар-
том оральной антикоагулянтной терапии паци-
ентов, перенесших эпизод КАФС, считается 
варфарин, интенсивность антикоагуляции по 
МНО должна находиться в интервале 2–3, 
с возможным повышением до интервала 3–4 при 
высоком риске тромбоза [14, 17, 20]. Клиническое 
испытание ривароксабана у пациентов с АФС вы-
сокого риска и «тройным позитивным профилем 
антифосфолипидных антител» (т. е. обнаруживал-
ся как волчаночный антикоагулянт, так и антитела 
к кардиолипину и β2-глипкопротеину-1) сравни-
вало применение его в дозе 20 мг в сутки 
с варфарином при достижении МНО от 2 до 3. 
Исследование было прекращено досрочно 
по причине превышения числа артериальных 
тромбоэмболических событий в группе рива-
роксабана. Также отмечена более высокая ча-
стота тяжелых кровотечений при использовании 
ривароксабана. Данные результаты сложно экс-
траполировать на пациентов с КАФС, но из-
вестно, что большинство таких пациентов также 
имеют тройной позитивный профиль и высокую 
частоту артериальных тромбозов. Поэтому при-
менение ривароксабана при КАФС не оправда-
но [9, 20, 22, 23]. В настоящее время проводится 
клиническое испытание апиксабана у пациентов 
с АФС и анамнезом артериального или венозно-
го тромбоза. После первого промежуточного 
анализа обнаружен повышенный риск артери-
альных тромбозов у пациентов в группе апикса-
бана наряду с повышенным риском ОНМК при 
анамнезе ишемического инсульта. Мониторин-
говый комитет рекомендовал исключить из ис-
следования пациентов с артериальными тромбо-
зами в анамнезе и увеличить дозу апиксабана 

с 2,5 до 5 мг дважды в день. На основании этих 
предварительных данных, применение апикса-
бана при КАФС также маловероятно [12, 20, 22, 
23]. Итоговые результаты этого исследования 
ожидаются в 2021 году. Использование прямых 
оральных антикоагулянтов, блокирующих 
тромбин или фактор Xa, у пациентов с КАФС 
в настоящее время считается не рекомендова-
ным [20, 22–24]. 

Одновременно с антикоагуляцией начина-
ется имуносупрессивная терапия ГКС. Суще-
ствуют рекомендации при КАФС начинать 
ГКС-терапию с пульс-терапии метилпреднизо-
лоном в дозе 250–750 мг в течение 3–5 дней 
с последующим переходом на пероральный 
прием в дозе 1–2 мг/кг массы тела в сутки ме-
тилпреднизолона в три приема [6, 12, 14]. Также 
рассматривается добавление внутривенного 
иммуноглобулина (ВВИГ) в дозе 400 мг/кг мас-
сы тела в сутки (средняя доза 25–30 г в сутки) 
на протяжении 5 дней, рекомендованная ско-
рость инфузии 0,5 мл/кг массы тела в час [13, 
21, 25]. Применение ВВИГ представляется бо-
лее оправданным при наличии у пациента тром-
боцитопении, предположительно иммунного 
генеза. В то же время наличие аутоиммунной 
гемолитической анемии указывает на предпо-
чтительное использование в лечении плазмафе-
реза [14, 25].  

Рекомендуется применение циклофосфа-
мида у пациентов с недостаточным ответом 
на ГКС и ВВИГ. Чаще всего используется доза 
0,5–1 г/м2 площади поверхности тела внутри-
венно [12, 13, 20]. К современным режимам до-
зирования циклофосфамида относят внутривен-
ное введение в дозе 0,75 г/м2 площади поверх-
ности тела ежемесячно, либо по 500 мг каждые 
две недели на протяжении 3–6 месяцев [14]. 
Наибольший положительный эффект цик-
лофосфамида отмечен у пациентов с КАФС 
на фоне СКВ [12]. В тяжелых случаях рассмат-
ривается проведение плазмафереза в течение 3–
5 последовательных дней [9, 21]. 

Ретроспективный анализ тройной терапии 
(антикоагуляция + ГКС + плазмаферез и/или 
ВВИГ) продемонстрировал лучшую выживае-
мость пациентов по сравнению с другими ком-
бинациями или отдельными компонентами 
тройной терапии [14]. Во французском регистре 
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КАФС 62 % пациентов получали тройную тера-
пию, что позволило снизить смертность до ме-
нее 20 % [15]. 

В отдельных случаях применялись ритук-
симаб и экулизумаб (рекомбинантное гумани-
зированное моноклональное антитело к белку 
С5 комплемента человека и подавляет актива-
цию комплемент опосредованного лизиса кле-
ток) [12, 19, 21]. Ритуксимаб был использован 
у 5 % пациентов с КАФС, обычно в качестве те-
рапии второй линии. Смертность при его ис-
пользовании составила около 20 %, причем 
в большинстве случаев если ритуксимаб приме-
нялся в качестве препарата первой линии [14]. 
Оптимальные дозы и продолжительность лече-
ния не установлены. В отношении экулизумаба 
при КАФС опубликованы лишь отдельные 
наблюдения, оптимальные дозы не установле-
ны, применялись режимы от 900 до 1200 мг 
еженедельно в острой стадии [19]. К сожале-
нию, стоимость экулизумаба крайне высока. 

Синдром активации макрофагов (МАС) 
имеет крайне высокую летальность, приближа-
ющуюся к 70 %, при этом часто не диагности-
руется при жизни пациента (30 % случаев уста-
навливаются на вскрытии) [1, 25]. МАС опреде-
ляется как острое крайне тяжелое проявление 
с печеночной недостаточностью, коагулопатией 
потребления и энцефалопатией, при этом обна-
руживаются активированные макрофаги в кост-
ном мозге и признаки гемофагоцитоза. Клини-
чески МАС проявляется как длительная лихо-
радка (обычно не менее 7 дней), признаками 
внутреннего кровотечения (мелена), нарушени-
ями ЦНС, проявляющимися заторможенностью 
или снижением уровня сознания, кожными вы-
сыпаниями и кожной эритемой, желтухой и 
лимфаденопатией. Часто определяется гепато-
спленомегалия [5, 25]. 

МАС описан при различных аутоиммун-
ных заболеваниях, включая СКВ, ювенильный 
идиопатический артрит, болезнь Стилла, СВ и 
болезнь Кавасаки. Патофизиологически МАС 
является формой реактивного гистиоцитоза – 
неконтролируемого процесса активации и про-
лиферации макрофагов, приводящего к гипер-
цитокинемии и «цитокиновому шторму». Ха-
рактерным лабораторным признаком является 
гиперферритинемия свыше 500 нг/мл. Такие же 

лабораторные сдвиги наблюдаются у наиболее 
тяжелых пациентов с новой коронавирусной 
инфекцией COVID-19, что дает основание счи-
тать схожими механизмы повреждения при 
МАС и COVID-19 [26–28]. МАС и «цитокино-
вый шторм» может индуцироваться лекарства-
ми (аспирин, антитертровирусные препараты, 
сульфасалазин, ГКС, азатиоприн, блокаторы 
ФНОа) и вирусами (вирус Эпштейн – Барр, ви-
рус иммунодефицита человека и, конечно, 
SARS-CoV-2) [25]. МАС намного чаще встреча-
ется у детей, чем у взрослых [4]. 

Лечение МАС при ревматических заболева-
ниях должно проводиться в условиях ОРИТ и 
включать поддерживающую терапию, постоянный 
мониторинг, поддержку водно-электролитного ба-
ланса. Часто используется трансфузия свежеза-
мороженной плазмы, в случаях инфекционного 
триггера МАС назначаются антибактериальные 
препараты.  

Стартовой терапией обычно являются 
ГКС в высоких дозах. В качестве иммуносу-
прессивной терапии рассматривается циклос-
порин в дозе 3–5 мг/кг массы тела в сутки, ко-
торый добавляется к ГКС, если не наблюдается 
клинического и лабораторного улучшения в те-
чение 24 часов. Изучается эффективность ген-
но-инженерных биологических антицитокино-
вых препаратов: анти-ИЛ1 (анакинра и канаки-
нумаб), анти-CD25 (дацилизумаб) и анти-ИЛ6 
(тоцилизумаб). Следует отметить, что на фоне 
терапии как анакинрой, так и канакинумабом 
описаны случаи развития МАС.  

При СКВ-ассоциированном МАС могут 
быть использованы циклофосфамид и микофе-
нолат мофетил, но их оценить их эффектив-
ность не представляется возможным [1, 4, 29, 
30]. Предлагалось лечение плазмаферезом, од-
нако эффективность этого вмешательства ока-
залась невысокой. Эффективность ВВИГ 
у взрослых пациентов не очень высока и реко-
мендовано использование ВВИГ только после 
8 недель (раннее назначение считается противо-
показанным) в дозе 500 мг/кг один раз в месяц 
[1, 4].  

Практически при всех аутоиммунных РЗ 
могут наблюдаться подострые, острые или 
фульминантные критические состояния с вовле-
чением респираторного тракта (табл. 2). 
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Таблица 2 
Спектр неотложных респираторных состояний при системных ревматических заболеваниях 

Клиническое проявление 
Ревматическое заболевание 

РА СКВ ССД ДМ-ПМ СЗСТ Синдром 
Шегрена 

Острое проявление интерстициальной болезни легких ++ - - +++ ? ++ 
Организующаяся пневмония ++ ++ - +++ ++ ++ 
Острая фиброзирующая организующаяся пневмония + + - + - + 
Диффузное альвеолярное кровотечение + ++ - + + - 
Катастрофический АФС - ++ - - - - 
Тромбоэмболия легочных сосудов + +++ - - + - 
Легочные инфекции ++ ++++ ++ ++ ++ ++ 
Аспирационная пневмония - - + +++ +++ - 
Лекарственная токсичность +++ ++++ + +++ +++ +++ 

Примечание: «–» не типично, «+» отдельные случаи, «++» редко, «+++» часто, «++++» очень часто. 
 
У пациентов с СКВ возможно развитие 

острого волчаночного пневмонита (ВП), кото-
рый может быть диагностирован только после 
исключения инфекционного процесса у пациен-
тов с клиникой, напоминающей пневмонию. 
Встречаемость ВП в разных источниках варьи-
рует от менее 1 до более 11 %, истинная встре-
чаемость неизвестна (29, 31). Чаще ВП развива-
ется у пациентов с установленным диагнозом 
СКВ, но есть описания дебюта СКВ с ВП. Сле-
дует подозревать возможность ВП у женщин 
молодого возраста с легочными инфильтратами 
необъясненного происхождения. При ВП разви-
вается лихорадка, одышка, кашель со скудной 
мокротой, тахипноэ, кровохарканье, боль 
в грудной клетке плеврального характера и ги-
поксемия. При физикальном обследовании воз-
можно обнаружение мелкопузырчатых хрипов 
и/или крепитации в базальных отделах и акро-
цианоза в наиболее тяжелых случаях. При рент-
генографии обнаруживаются двусторонние, ре-
же односторонние, очаговые инфильтративные 
тени, что требует проведения дифференциаль-
ного диагноза с инфекциями, особенно в кон-
тексте текущей эпидемической ситуации с рас-
пространением инфекции, вызванной вирусом 
SARS-CoV-2 [32–34]. Имеется описание ВП, 
подтвержденного биопсией, при нормальной 
рентгенограмме [31]. 

Сообщения об эффективности различных 
терапевтических подходов для лечения ВП 
ограничиваются описанием случаев или серий 
случаев, контролируемых клинических испыта-
ний не проводилось [31]. Принято считать, что 

наблюдается удовлетворительный ответ на ГКС 
в высокой дозе (эквивалент преднизолона 1–
2 мг/кг массы тела в сутки) [29–31]. Если в те-
чение 72 часов улучшения не наступает, предла-
гается использование пульс-терапии ГКС (ме-
тилпреднизолон 1 тыс. мг в сутки на протяже-
нии 3 дней) и рассмотрение дополнительной 
цитотоксической терапии. При выраженной ды-
хательной недостаточности пульс-терапия ГКС 
может быть использована на старте лечения 
в ОРИТ. При недостаточном ответе на ГКС 
наиболее изучено добавление азатиоприна, 
а также описано применение циклофосфамида, 
метотрексата, ритуксимаба, внутривенного им-
муноглобулина и плазмафереза в различных со-
четаниях и с вариабельной эффективностью [9, 
31]. В одном из исследований 3 из 7 пациентов 
выжили после назначения азатиоприна при не-
эффективности высоких доз ГКС [30]. 

Легочное кровотечение при СКВ встреча-
ется редко, но является тяжелым и потенциаль-
но фатальным событием [35]. Клинические про-
явления схожи с ВП, но быстро прогрессируют 
и приводят к развитию дыхательной недоста-
точности (ДН). При этом наблюдаются тахип-
ноэ, гипоксемия и тахикардия, часто прогресси-
рующие в ОРДС. До 50 % пациентов с диффуз-
ным альвеолярным кровотечением (ДАК) 
нуждаются в ИВЛ. Кровотечение развивается 
внутриальвеолярно, иногда проявляясь как кро-
вохарканье, при этом быстро прогрессирует 
анемия. Кровохарканье имеет место от 25 до 
100 % пациентов в дебюте заболевания. В пато-
морфологической картине может иметь место 
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микроангиит с воспалительным некрозом аль-
веолярных капилляров и малых артериол [29]. 

Встречаемость ДАК при СКВ точно не 
изучена, предполагается, что до 2 % пациентов 
с СКВ в течение жизни могут иметь такое неот-
ложное состояние [31, 35]. Выраженность кро-
вотечения может варьировать от незначительно-
го до массивного. В самой большой серии слу-
чаев описаны 15 пациентов с 19 случаями ДАК. 
Большинство (от 75 до 93 %) пациентов СКВ 
с ДАК обычно имеют волчаночный нефрит [35]. 

Классической триадой ДАК называют со-
четание кровохарканья с падением гематокрита 
и обнаружением инфильтратов в легких, но она 
не всегда присутствует [29, 31]. Двусторонние 
диффузные альвеолярные инфильтраты могут 
обнаруживаться при рентгенографии, они могут 
иметь очаговый характер с преимущественной 
локализацией в нижних долях. До 17 % пациен-
тов в дебюте ДАК не имеют инфильтратов [29]. 
Поскольку большинство (до 83 %) пациентов 
с ДАК имеют лихорадку, дифференциальный 
диагноз с инфекционным процессом, особенно 
вирусными пневмониями, может быть затруд-
нен. По некоторым оценкам от до 10 до 30 % 
пациентов с установленным диагнозом ДАК 
имели сопутствующую вирусную или бактери-
альную пневмонию [31]. Смертность у пациен-
тов с этим состоянием очень высокая и достига-
ет от 40 до 90 % [29, 35]. 

Контролируемых клинических испытаний 
при ДАК на фоне СКВ не опубликовано. Первой 
линией терапии являются ГКС в высокой дозе 
в режиме пульс-терапии. Чаще всего используется 
метилпреднизолон 1 000 мг/сут. от 3 дней подряд 
и дольше, вплоть до клинического улучшения. 
При неэффективности добавляют иммуносупрес-
сивную терапию, чаще всего используют цик-
лофосфамид. Эффективность циклофосфамида 
оценить трудно, поскольку в одних сообщениях 
выживаемость пациентов, получавших этот пре-
парат, составляла 100 %, в других же не превыша-
ла 50 % [29, 31, 35]. Описаны единичные случаи 
использования азатиоприна, 6-меркаптопурина, 
микофенолата мофетила [29, 30]. Плазмаферез 
с успехом использовался при ДАК у отдельных 
пациентов, в том числе у тех, кто не отвечал на 
ГКС и циклофосфамид, однако место плазмафе-
реза в лечении таких пациентов не установлено 

[30, 31]. В клиническом испытании плазмафереза 
при тяжелых СВ, в том числе с некротизирую-
щими поражениями почек и легких, плазмаферез 
не оказал влияния на смертность или развитие 
терминальной почечной недостаточности [1]. 
ВВИГ оказался не способен уменьшить леталь-
ность при ДАК на фоне СКВ [29]. Определенные 
надежды возлагаются на ритуксимаб, в описани-
ях отдельных случаев был отмечен быстрый от-
вет на лечение и снижение риска рецидива кро-
вотечения [31, 35].  

Неотложные состояния как нежелательные 
явления лекарственной терапии у пациентов 
с РЗ обычно не связаны с нарушением режима 
дозирования и возникают непредсказуемо, часто 
в тяжелой форме (табл. 3). Метотрексат ассоци-
ирован с повышенным риском нежелательных 
явлений со стороны респираторной системы 
[относительный риск 1.10 (95 % ДИ 1.02 – 1.19)] 
[36, 37]. В наибольшей степени метотрексат по-
вышает риск развития интерстициального пнев-
монита [относительный риск 7,81 (95 % ДИ 1,76 – 
34,72)] [36]. Лефлюномид также ассоциирован с 
риском интерстициального пневмонита, но не-
инфекционные осложнения со стороны дыха-
тельной системы при его использовании встре-
чаются редко (от 0,02 до 1,2 %) [36]. Также ред-
ки и неотложные неинфекционные состояния, 
индуцированные генно-инженерными биологи-
ческими препаратами (ГИБП) [37]. При разви-
тии лекарственно-индуцированного неотложно-
го состояния ключевым аспектом, влияющим на 
прогноз, является отмена виновного лекар-
ственного средства. 

Инфекции ответственны за большинство 
случаев госпитализации в ОРИТ пациентов с РЗ. 
Инфекции респираторного тракта являются са-
мой частой причиной, приводящей к госпитали-
зации пациентов с РЗ в ОРИТ и входят, наряду 
с сердечно-сосудистыми заболеваниями и необ-
ратимыми повреждениями органов с их недо-
статочностью, в тройку ведущих причин ле-
тальных исходов [1, 5, 36, 37]. Поэтому при 
начальном обследовании пациентов ключевой 
задачей является проведение дифференциально-
го диагноза между инфекцией и обострением 
основного заболевания. Наиболее часто у таких 
пациентов отмечается ДН, наряду с лихорадкой, 
кашлем, одышкой и инфильтратами в легких. 
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Таблица 3 
Неотложные респираторные состояния вследствие лекарственной токсичности  

при ревматических заболеваниях 
Категория препарата Тип поражения респираторной системы 

ОЭП ОИБЛ ОРДС ДАК БОС/А РИ 
НПВС +    +  
ГКС      ++ 
Азатиоприн  + +  + ++ 
Метотрексат  + + + + ++ 
Лефлюномид + + +   ++ 
Микофенолата мофетил   + +  ++ 
Гидроксихлорохин +  +    
Циклоспорин   +  + ++ 
Циклофосфамид  + + + + ++ 
Сиролимус / такролимус + + + +  ++ 
Инфликсимаб + + + + + ++ 
Этанерцепт + + + + + ++ 
Адалимумаб  + +  + ++ 
Голимумаб      ++ 
Цетролизумаб пегол   +   ++ 
Анакинра  +    ++ 
Ритуксимаб  + + + + ++ 
Тоцилизумаб  +    ++ 
Белимумаб      ++ 
Эпратузумаб      ++ 
Тофацитиниб      ++ 
ВВИГ   + + +  

Примечание: ОЭП – острая эозинофильная пневмония; ОИБЛ – острое течение интерстициальной бо-
лезни легких; ОРДС – острый респираторный дистресс-синдром; ДАК – диффузное альвеолярное кровотече-
ние; БОС/А – бронхообструктивный синдром / анафилаксия; РИ – респираторные инфекции; НПВС – несте-
роидные противовоспалительные средства; ГКС – глюкокортикостероиды; ВВИГ – внутривенный имму-
ноглобулин; «+» – возможные осложнения; «++» – частые осложнения. 

 
В контексте текущей новой коронавирус-

ной инфекции дифференциальный диагноз ста-
новится особенно сложным. Лабораторные па-
раметры могут в некоторой степени облегчить 
проведение дифференциального диагноза. При 
обострении СКВ отмечено снижение уровней 
комплемента С3 и общей активности компле-
мента в сыворотке [31]. Прокальцитонин значи-
тельно повышается при острых бактериальных 
и грибковых инфекциях, но остается нормаль-
ным или незначительно повышается при вирус-
ных инфекциях или обострениях РЗ [5]. 

Наряду с дисрегуляцией иммунной систе-
мы при РЗ, большое влияние на повышение 
риска респираторных инфекций оказывает ан-
тиревматическая терапия (табл. 3). Применение 
ГКС в любой дозе способно повышать риск ин-
фекций в 2–4 раза, наиболее опасными в этом 

плане являются дозы свыше 20 мг в эквиваленте 
преднизолона [6, 7, 36, 37]. Ингибиторы ФНО-а 
блокируют активацию и пролиферацию имму-
нокомпетентных клеток, продукцию цитокинов 
и хемокинов, подавляют формирование грану-
лем. Вследствие этого данные препараты серь-
езно повышают риски гранулематозных инфек-
ций, особенно туберкулеза [36]. Антитела 
к CD20, напротив, в основном деплецируют 
В-лимфоциты на длительный срок, что резко 
повышает риски вирусных инфекций (таких как 
парвовирусные, цитомегаловирусные, герпети-
ческие и, вероятно, коронавирусные), а также 
риски тяжелых пневмоний [31]. Комбинирован-
ная терапия ГИБП с ГКС, особенно в высоких 
дозах, многократно увеличивает риски инфек-
ционных осложнений. Более того, прекращение 
иммуносупрессивной терапии не приведет 
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к быстрому восстановлению иммунного ответа 
к инфекционным агентам. 

Ревматические заболевания и COVID-19. 
Новая коронавирусная инфекция часто приво-
дит к развитию неотложных состояний, требу-
ющих госпитализации и интенсивной терапии, 
в том числе у пациентов с РЗ.  

В эпидемиологических исследованиях по-
казано, что пожилой возраст, мужской пол и 
наличие сопутствующих заболеваний (артери-
альной гипертензии, ожирения, сахарного диа-
бета, ИБС, ХОБЛ и хронической болезни почек) 
являются неблагоприятными прогностическими 
факторами при инфицировании SARS-CoV-2. 
В отношении РЗ наиболее надежные данные по-
лучены в популяционном исследовании в Вели-
кобритании. При анализе данных по более чем 
17 млн жителей и почти 11 тыс. смертельных 
случаев госпитализированных пациентов с 
COVID-19, РЗ оказались среди факторов риска 
смертельного исхода с отношением рисков 1,19 
(95 % ДИ 1,11–1,27), что значительно ниже, чем 
для других установленных прогностических 
факторов, причем, по мере накопления стати-
стических данных, отношение риска снижается 
[38–42].  

Недавно опубликован первый отчет меж-
дународного регистра пациентов с РЗ, инфици-
рованными SARS-CoV-2, в который было вклю-
чено 600 пациентов. Отмечена высокая доля 
госпитализированных пациентов (46 %) и высо-
кая смертность (9 %), но это может быть след-
ствием систематической ошибки отбора, так как 
в регистр с большей вероятностью будут вклю-
чены именно госпитализированные пациенты. 
Основным фактором риска госпитализаций ока-
залось лечение ГКС в дозах, превышающих 
10 мг в сутки в преднизолоновом эквиваленте 
[отношение рисков 2,05 (95 % ДИ 1,06 – 3,96)], в то 
время как терапия болезнь-модифицирующими 
антиревматическими средствами (БМАРС) 
в целом не влияла на этот риск. Интересно, что 
лечение ингибиторами ФНО-а снижало риск 
госпитализации [отношение рисков 0,40 (95 % 
ДИ 0,19 – 0,81)], в то время как гидроксихлор-
охин или хлорохин на риск не влияли [38, 43].  

Иммуносупрессия по причине медикамен-
тозной терапии не рассматривается как значи-
мый фактор риска неблагоприятных исходов 

при COVID-19. В опубликованных сообщениях 
пациенты с РЗ, получавшие тоцилизумаб, инги-
биторы ФНО-а или традиционные БМАРС, 
успешно излечились от новой коронавирусной 
инфекции. Напротив, пациенты, получавшие 
ритуксимаб, имели тяжелое течение с ОРДС и 
летальный исход [34, 40, 41, 44, 45].  

Стабильные пациенты с РЗ должны полу-
чать ранее назначенную противоревматическую 
терапию (табл. 4). При развитии COVID-19 
приоритетом становится лечение инфекции и 
может быть рассмотрена деэскалация или вре-
менное прекращение иммуносупрессивной те-
рапии [46–52].  

ОРДС при COVID-19 имеет клинические 
и лабораторные признаки гипервоспалитель-
ного синдрома («цитокинового шторма»), 
аналогичного таковому при МАС. При инфек-
ции SARS-CoV-2 негативный прогноз отмечен 
у пациентов с быстрым нарастанием в плазме 
интерлейкинов-6, -10 и ФНО-а.  

Напротив, у пациентов с незначительно 
выраженными симптомами перечисленные ци-
токины повышаются незначительно и быстро 
нормализуются. Источником цитокинов при 
COVID-19 служат макрофаги.  

Также рассматривается важная роль эндо-
телия в инициации и прогрессировании цитоки-
нового шторма. Как и в случаях РЗ, почему 
у некоторых пациентов с COVID-19 развивается 
гиперпродукция цитокинов, а у других – нет, 
остается ключевым неразрешенным вопросом 
[27, 28].  

Доказанной эффективностью при цитоки-
новом шторме на фоне COVID-19 обладают 
ГКС – дексаметазон и метилпреднизолон [28, 
53]. В отношении других вмешательств, вклю-
чая тоцилизумаб, получены противоречивые ре-
зультаты [26–28, 53]. Пациентам с РЗ, получа-
ющим длительную терапию ГКС, следует реко-
мендовать не прекращать их прием, даже при 
развитии симптомов, предположительно свя-
занных с инфекцией SARS-CoV-2. Тем не менее 
следует стремиться использовать минимально 
возможную дозу для контроля воспалительного 
РЗ. При обострении РЗ, требующем увеличения 
противовоспалительной терапии, можно рас-
смотреть увеличение дозы ГКС после исключе-
ния активной инфекции [54]. 
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Таблица 4 
Применение препаратов для лечения ревматических заболеваний  

в контексте пандемии SARS-CoV-2 

Группа препаратов 
Нет сведений 

о контакте с ин-
фицированным 

Предполагается 
контакт с инфи-

цированным 

Подтвержденная 
инфекция  
COVID-19 

Госпитализация 
по причине 
COVID-19 

После выздо-
ровления от 
COVID-19 

НПВС Продолжить Индивидуально Индивидуально Отменить Продолжить 
ГКС Продолжить Индивидуально Индивидуально Продолжить Продолжить 
Хлорохин Продолжить Продолжить Продолжить Продолжить * Продолжить 
Гидроксихлорохин Продолжить Продолжить Продолжить Продолжить * Продолжить 
Метотрексат Продолжить Нет данных Отменить Отменить Продолжить 
Сульфасалазин Продолжить Продолжить Отменить Отменить Продолжить 
Лефлюномид Продолжить Нет данных Отменить Отменить Продолжить 
Ингибиторы  
янус-киназ Продолжить Отменить Отменить Отменить Продолжить 

Тоцилизумаб Продолжить Продолжить Продолжить Индивидуально Продолжить 
Другие ГИБП (инги-
биторы ФНО-а, ИЛ-1) 

Продолжить Отменить Отменить Отменить Продолжить 

Колхицин Продолжить Нет данных Нет данных Нет данных Продолжить 
Цитотоксические 
средства (азатиоприн, 
циклоспорин, мико-
фенолата мофетил, 
такролимус) 

Продолжить Отменить Отменить Отменить Продолжить 

Примечание: * – требуется мониторинг побочных эффектов, особенно возможных нарушений ритма 
сердца; ГИПБ – генно-инженерные биологические препараты; ФНО-а – фактор некроза опухолей-альфа;  
ИЛ – интерлейкин. 

 
Гидроксихлорохин и хлорохин могут обла-

дать противовирусной активностью в отноше-
нии коронавируса, однако данные клинических 
испытаний не поддерживают их клиническую 
эффективность при COVID-19. В серии из 
17 пациентов с СКВ, которые получали посто-
янную терапию гидроксихлорохином, на фоне 
COVID-19 у 65 % развилась ДН и у 29 % ОРДС, 
несмотря на терапевтические концентрации 
гидроксихлорохина в плазме [40, 43, 45, 55]. 
Тем не менее гидроксихлорохин не повышает 
риски инфицирования коронавирусом и не ока-
зывает негативного влияния на течение инфек-
ции. Поэтому пациенты с РЗ должны продол-
жать прием гидроксихлорохина и не снижать 
дозировку. 

При развитии симптомов COVID-19 следу-
ет отменить ингибиторы янус-киназ, цитотокси-
ческие средства и ГИБП (кроме тоцилизумаба). 
Возобновить лечение возможно после получе-
ния отрицательного результата обследования 
на COVID-19 или спустя 2 недели после раз-
решения симптоматики. При выздоровлении 

от тяжелых случаев COVID-19 решение о воз-
обновлении антиревматической терапии прини-
мается индивидуально. В случаях выявления 
бессимптомного инфицирования можно возоб-
новить иммуносупрессивную терапию не ранее 
10–17 дней после получения результата обсле-
дования [44, 46, 49, 50, 55]. 

В условиях цитокинового шторма, ослож-
няющего течение COVID-19 широко стали изу-
чаться в рамках клинических испытаний проти-
воревматические средства: тоцилизумаб, инги-
биторы янус-киназ, несколько реже – блокаторы 
ФНО-а и ИЛ-1. Барицитиниб, относящийся 
к ингибиторам янус-киназ, также регулирует АР-
2-ассоциированную протеин-киназу-1 (ААК1), 
ответственную за интернализацию рецептора 
АПФ2, посредством которого SARS-CoV-2 про-
никает внутрь клеток. Поэтому барицитиниб 
рассматривается как потенциальный препарат 
для лечения COVID-19, но в настоящее время 
одобрен только в составе комплексной тера-
пии, включающей противовирусный препарат 
«Ремдесевир». Назначение барицитиниба без 
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противовирусного средства опасно, так как он 
способен блокировать антивирусный ответ, 
опосредованный интерфероновым путем, что 
может усиливать развитие вирусной инфекции. 
Продолжение терапии ингибиторами янус-киназ 
пациентов с РЗ при появлении симптомов коро-
навирусной инфекции опасно более тяжелым 
течением заболевания [53]. 

В 2004 году был впервые описан процесс 
формирования нейтрофилами своеобразных 
структур, которые получили название «нейтро-
фильные внеклеточные ловушки» – NET, пред-
ставляющие собой сеть из деконденсированной 
ДНК с комплексами гистонов и белков нейтро-
филов [56–58].  

Процесс формирования NET сопровожда-
ется гибелью нейтрофилов и получил название 
НЕТоз. НЕТоз может индуцироваться различ-
ными патогенами – бактериями, грибками, про-
стейшими и вирусами, а также активированны-
ми тромбоцитами, эндотелиальными клетками, 
белками комплемента, иммунными комплекса-
ми и различными цитокинами. По-видимому, 

НЕТоз является эволюционным защитным ме-
ханизмом от различных инфекций, но стало 
очевидным его участие в процессе тромбообра-
зования [58]. АФС является состоянием избы-
точного формирования NET и одновременно 
замедленного клиренса NET, что играет роль 
как в инициации, так и распространении тром-
бов (см. рис.) [57]. 

Компоненты NET, в частности, двуспи-
ральная ДНК, белки гранул и гистоны, вызыва-
ют выработку антител и могут стимулировать 
развитие аутоиммунных заболеваний. Участие 
НЕТоза в развитии аутоиммунных заболеваний 
было исследовано у пациентов с СКВ [58]. При 
СКВ описана особая форма нейтрофилов, 
названная «гранулоциты низкой плотности». 
Эти клетки вырабатывают больше воспалитель-
ных цитокинов и значительно легче претерпе-
вают НЕТоз, чем нормальные нейтрофилы. При 
РА отмечена корреляция маркеров NET с ак-
тивностью заболевания. По-видимому, НЕТоз 
также играет ключевую роль при АНЦА-
ассоциированных СВ.  

 

 
Рис. Возможные механизмы НЕТоза при антифосфолипидном синдроме и COVID-19: 

1 – антитела к бета-2-гликопротеину 1 (β2ГП1) связываются с β2ГП1 на поверхности макрофагов,  
вызывая их активацию и адгезию к эндотелию посредством PSGL-1 и Mac-1; 
2 – вследствие адгезии к эндотелию, а также под влиянием комплемента С5а,  

сигнального пути Toll-подобных рецептора 4 (TLR4), и, возможно, интерферонов, нейтрофилы  
вырабатывают и выделяют активные формы кислорода (АФК) и претерпевают НЕТоз; 

3 – антитела к NET могут влиять на разрушение NET интерферируя с циркулирующими ДНКазам; 
4 – NET способствуют тромбообразованию различными механизмами, включая презентацию  

тканевых факторов (ТФ) и активацию фактора XII (FXII) 
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Имеется предположение, что именно 
НЕТоз ответственен за развитие наиболее гроз-
ных клинических проявлений новой коронави-
русной инфекции COVID-19, а именно генера-
лизованного тромбообразования и острого по-
вреждения легких [56]. В норме в дыхательных 
путях НЕТоз вносит вклад в защиту от инфек-
ции, способствуя уничтожению патогенов.  

Проведенное до начала эпидемии COVID-19 
исследование внебольничной пневмонии показало 
корреляцию содержания NET и тяжести заболева-
ния. При обследовании пациентов, инфициро-
ванных SARS-CoV-2, в крови был обнаружен 
повышенный уровень маркеров НЕТоза (свобод-
ной ДНК, комплексов ДНК-миелопероксидаза 
и цитруллинированных гистонов). Концентра-
ция свободной ДНК коррелировала с уровня-
ми С-реактивного белка и D-димера. Эти ре-
зультаты демонстрируют потенциальную взаи-
мосвязь патогенеза неотложных состояний при 
РЗ и COVID-19 [56]. 

Риски тромбообразования при COVID-19 
существенно повышены и по результатам 
начальных коагуляционных исследований пред-
полагался механизм, сходный с синдромом дис-
семинированного внутрисосудистого свертыва-
ния. Однако в дальнейшем было установлено, 
что вероятным механизмом гиперкоагуляции 
при коронавирусной инфекции является тром-
ботическая ангиопатия, в наибольшей степени 
соответствующая КАФС [26, 33, 59, 60]. Опуб-
ликовано мнение экспертов, что тромбозы при 
COVID-19 следует рассматривать как вариант 
вторичного АФС с соответствующими терапев-
тическими подходами [45, 51, 61]. 

Многие вопросы относительно COVID-19 
у пациентов с РЗ остаются открытыми. Доволь-

но мало известно о тяжести проявлений корона-
вирусной инфекции у таких пациентов и частоте 
неотложных состояний при присоединении 
COVID-19. Открытым остается и вопрос о по-
тенциальной эффективности вакцинации при 
РЗ, принимая во внимание разнообразные им-
мунологические дефекты и широкое примене-
ние иммуносупрессантов. Неизвестны и отда-
ленные исходы у ревматических пациентов, пе-
ренесших тяжелые формы COVID-19, особенно 
потребовавшие интенсивной терапии. Интерес-
ным вопросом, ожидающим ответа, является 
риск развития РЗ после перенесенной инфекции 
SARS-CoV-2 [52]. 

Ситуация с пандемией COVID-19 и подхо-
дами к терапии динамически изменяется, по-
этому рекомендации по лечению могут моди-
фицироваться по мере получения новых доказа-
тельств. Это справедливо и для лечения РЗ 
на фоне коронавирусной инфекции [32]. 

РЗ могут приводить к различным неотлож-
ным состояниям с поражением практически 
всех органов и систем. Абсолютное число таких 
пациентов невелико, но для проведения эффек-
тивного лечения обычно требуется междисци-
плинарная команда специалистов. 

 Терапевтические подходы основаны пре-
имущественно на результатах лечения в описа-
нии отдельных случаев, клинические испыта-
ния проведены для небольшого числа неот-
ложных состояний при РЗ. Международное 
взаимодействие, в том числе формирование 
интернациональных регистров пациентов с РЗ, 
таких как в случае инфекции SARS-CoV-2, 
позволит получить важные данные об опти-
мальных подходах в диагностике и лечении 
неотложных состояний. 
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