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Болезнь Стилла взрослых представляет собой 
редкое системное заболевание неизвестной 
этиологии. Ее течение нередко осложняет-
ся развитием интерстициальной пневмонии 
и  фульминантного гепатита. Опубликованы 
данные, свидетельствующие об общих меха-
низмах развития системного воспалительно-
го процесса у  пациентов с  аутоиммунными 
заболеваниями и  COVID-19. Мы представляем 
клиническое наблюдение 74-летней пациент-
ки, у  которой ведущими синдромами на фоне 
длительного медленно прогрессирующего 
течения болезни Стилла после перенесенной 
новой коронавирусной инфекции были фор-
мирование «сотового легкого» и  тяжелое по-
ражение печени. В  течение 10 месяцев у  нее 
появилась нарастающая одышка, прогрессиру-
ющие фиброзные изменения в легочной ткани 
с формированием «сотового легкого» и призна-
ки печеночной недостаточности, что в  связи 

с  поздним обращением пациентки к  врачам 
стало причиной летального исхода. Согласно 
данным литературы, изменения в  легочной 
ткани, сохраняющиеся после перенесенной 
новой коронавирусной инфекции у  пациентов 
с  аутоиммунными заболеваниями, могут быть 
проявлением как резидуальных постковидных 
изменений, так и  прогрессирующего на фоне 
COVID-19 поражения легких при системном за-
болевании. На примере данного клинического 
наблюдения мы хотели показать, что ключом 
для правильного установления диагноза слу-
жит сохраняющееся после перенесенной новой 
коронавирусной инфекции полиорганное по-
ражение, не зависящее от тяжести поражения 
легких. Наличие таких проявлений указывает 
на необходимость проведения исследования 
иммунологических маркеров для исключения 
обострения или дебюта аутоиммунного за-
болевания, а  целью клинициста должна стать 

быстрая диагностика и  своевременное начало 
специфической терапии.
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К л и н и ч е с к о е  н а б л ю д е н и е

Болезнь Стилла взрослых представля-
ет собой редкое системное заболева-
ние неизвестной этиологии. Она диа-
гностируется на основании критериев 

M. Yamaguchi и соавт. (1992) [цит. по [1]]. Течение 
заболевания нередко осложняется развитием 
интерстициальной пневмонии, перикардита, 
миокардита, синдрома активации макрофагов, 
острого респираторного дистресс-синдрома, 
синдрома диссеминированного внутрисосуди-
стого свертывания и  фульминантного гепатита 
[1]. В  2020  г. опубликованы данные, свидетель-
ствующие об общих механизмах развития вос-
палительного процесса у  пациентов с  систем-
ными заболеваниями соединительной ткани 
и новой коронавирусной инфекцией (COVID-19). 
Показано, что у пациентов с аутоиммунными за-
болеваниями увеличивается риск тяжелого те-
чения и  неблагоприятного прогноза COVID-19, 

а также наблюдается прогрессирование аутоим-
мунных заболеваний [2].

Мы представляем клиническое наблюдение 
74-летней пациентки, у  которой ведущими син-
дромами на фоне длительного течения болезни 
Стилла после перенесенной новой коронавирус-
ной инфекции были прогрессирование неспеци-
фической интерстициальной пневмонии и разви-
тие тяжелого поражения печени.

Клиническое наблюдение
Пациентка Е., 74  года, заболела остро в  1998  г., когда 
появились зудящая сыпь, артралгии, повысилась темпе-
ратура. В ходе проведенного обследования в крови вы-
явлено повышение уровня лейкоцитов (25 × 109/л), ней-
трофилов (22 × 109/л), ферритина (394 мкг/л), скорости 
оседания эритроцитов (СОЭ, 43 мм/ч) и С-реактивного 
белка (СРБ, 115 мг/л). При проведении рентгенографии 
органов грудной клетки (ОГК) наблюдалось усиление 
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легочного рисунка. В  ходе обследования заподозрено 
системное заболевание соединительной ткани, был на-
значен преднизолон в дозе 30 мг с положительным эф-
фектом. Через 6 месяцев вновь повысилась температу-
ра, возобновились артралгии, развился синдром Рейно, 
потеря массы тела за 1  месяц составила около 6  кг. 
Выявлено увеличение шейных, подмышечных и  пахо-
вых лимфатических узлов до 2–3 см. Госпитализирована 
в ревматологическое отделение, где проведено обследо-
вание. Ревматоидный фактор (РФ), антитела к цикличе-
скому цитруллинсодержащему пептиду (ACPA), анти-
тела к ядерным антигенам (ANA), антинейтрофильные 
цитоплазматические аутоантитела (ANCA), антитела 
к антигенам Scl-70, PM-Scl, PCNA, Jo-1, SS-A (Ro), к дву-
спиральной ДНК отрицательные. При ультразвуковом 
исследовании и биопсии лимфатических узлов опреде-
ляется реактивный лимфаденит. На рентгенограммах 
ОГК отмечены изменения, расцененные как ограни-
ченный пневмосклероз. Спирография: форсированная 
жизненная емкость легких (ФЖЕЛ) – 89%; объем фор-
сированного выдоха за 1 секунду (ОФВ1) – 78%, ОФВ1/
ФЖЕЛ  – 79%, проба с  сальбутамолом 400  мкг  – отри-
цательная. При проведении эхокардиографии (ЭхоКГ) 
патологии не выявлено. Пациентке поставлен диагноз 
«болезнь Стилла взрослых». Проведена пульс-терапия 
метилпреднизолоном с  переходом на дексаметазон. 
После выписки из стационара было рекомендовано про-
должить прием дексаметазона. Однако в  дальнейшем 
пациентка принимала его короткими курсами только 
при возникновении суставного синдрома.

Ухудшение состояния отмечено с 2017 г., когда появи-
лась одышка при умеренных физических нагрузках, су-
хой кашель. Была госпитализирована в пульмонологиче-
ское отделение. В анализах крови: лейкоциты 8,5 × 109/л, 
СОЭ 28 мм/ч, СРБ 11 мг/л; ферритин 25 мкг/л, щелоч-
ная фосфатаза (ЩФ) 855  Ед/л, аспартатаминотрансфе-
раза 69 Ед/л, аланинаминотрансфераза 59 Ед/л, общий 
билирубин 30,2  мкмоль/л, прямой билирубин 27,3  мк-
моль/л. Повышение уровней лактатдегидрогеназы, кре-
атинфосфокиназы, РФ, антител к нативной ДНК, ANA, 
ACPA, ANCA, антител к миелопероксидазе, протеиназе, 
антигенам Scl-70, Jo-1, антител к микросомальной фрак-
ции печени и  почек, антимитохондриальных антител, 
криоглобулинов и  иммуноглобулинов (Ig) A, M, G не 
выявлено. При проведении ультразвукового исследова-
ния органов брюшной полости обнаружена умеренная 
спленомегалия (14 × 10 × 9  см), диффузные изменения 
печени, признаки хронического калькулезного холе-
цистита. Бодиплетизмография: жизненная емкость 

легких (ЖЕЛ) 65%, ФЖЕЛ 69%, ОФВ1/ФЖЕЛ 70%; об-
щая емкость легких 68%, остаточный объем легких 63%, 
DLCO 53%. Бронхоскопия выявила эрозивный бронхит, 
трансбронхиальная биопсия – признаки эндобронхита. 
При компьютерной томографии (КТ) ОГК наблюдались 
зоны «матового стекла», диффузные пневмосклеротиче-
ские изменения в плащевых зонах обоих легких (рис. 1).

ЭхоКГ: камеры сердца не расширены, фракция вы-
броса  – 60%, систолическое давление в  легочной ар-
терии  – 45  мм рт. ст. При выписке поставлен диагноз 
«болезнь Стилла взрослых, интерстициальное забо-
левание легких без морфологической верификации». 
Рекомендована терапия метилпреднизолоном в  дозе 
20  мг с  повторной консультацией ревматолога и  пуль-
монолога. Пациентка к  врачам не обращалась и  через 
10–12 месяцев самостоятельно отменила препарат.

Состояние стойко стабилизировалось. В  ходе об-
следования, проведенного в  феврале 2020  г., респира-
торные симптомы не прогрессировали. Одышка по 
шкале mMRC 2  балла. На контрольной КТ ОГК  – без 
отрицательной динамики. При проведении бодиплетиз-
мографии и исследовании диффузионной способности 
легких: ЖЕЛ 64%, ФЖЕЛ 70% (падение ФЖЕЛ в тече-
ние 3 лет – менее 5%), ОФВ1/ЖЕЛ 72%, общая емкость 
легких 66%, остаточный объем легких 65%, DLCO 61%, 
СРБ 6,2 мг/л, ферритин 8 мкг/л, РФ 7 ЕД/мл, SatO2 97%.

В мае 2020  г. пациентка заболела COVID-19, забо-
левание проявлялось главным образом в  виде усиле-
ния одышки (по шкале mMRC 3  балла). Лечилась ам-
булаторно, принимала фавипиравир, антикоагулянты, 
левофлоксацин. В  связи с  появлением одышки при 
минимальной физической нагрузке и  в покое, а  так-
же появлением отеков нижних конечностей в  сентя-
бре 2020  г. были рекомендованы формотерол/будесо-
нид 12/400  мкг, тиотропия бромид 18  мкг, фуросемид. 
Выполнена КТ ОГК, при которой описана отрицатель-
ная динамика (рис. 2). SatO2 92%. От предложенной го-
спитализации пациентка отказалась. К  врачу до марта 
2021  г. не обращалась, не обследовалась, продолжала 
принимать рекомендованную ингаляционную терапию.

В марте 2021 г. пациентка госпитализирована в боль-
ницу в тяжелом состоянии. Частота дыхательных дви-
жений 24  в  минуту, SpO2 90%, артериальное давление 
90/50 мм рт. ст., частота сердечных сокращений 110 в ми-
нуту. Гемоглобин 81  г/л, эритроциты 3,62 × 1012/л, лей-
коциты 5,6 × 109/л, нейтрофилы 2,3 × 109/л, тромбоциты 
174 × 109/л, общий билирубин 78 мкмоль/л, прямой би-
лирубин 62 мкмоль/л, ЩФ 556 ЕД, аспартатаминотранс-
фераза 448,5 Ед/л, аланинаминотрансфераза 433,6 Ед/л, 
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ферритин 35 мкг/л, СОЭ 32 мм/ч, СРБ 27 мг/л, креати-
нин 100  мкмоль/л. Повышения уровней креатинфос-
фокиназы, РФ, антител к  нативной ДНК, ANA, ACPA, 

ANCA, антител к антигену Scl-70 не выявлено. Впервые 
отмечено повышение криоглобулинов и IgM, IgG.

Ультразвуковое исследование органов брюшной по-
лости: печень не увеличена, структура мелкозернистая, 
селезенка не увеличена, незначительное количество 
жидкости в брюшной полости.

КТ ОГК с  контрастированием: КТ-картина интер-
стициального заболевания легких в  стадии формиро-
вания «сотового легкого» (рис. 3), малый двусторонний 
гидроторакс, кардиомегалия. Данных за тромбоэмбо-
лию легочной артерии не получено.

ЭхоКГ: расширение правого предсердия (6,2 × 6,8 см) 
и  правого желудочка (4,4  см), сократительная способ-
ность левого желудочка снижена (фракция выбро-
са 30%), систолическое давление в  легочной артерии 
65 мм рт. ст., нижняя полая вена 2,3 см, расширена, кол-
лабирует менее 50%.

Ультразвуковая доплерография сосудов нижних ко-
нечностей – данных за тромбоз не получено.

Эндоскопическая ретроградная холангиопанкреато-
графия: данных за патологию холедоха и панкреатиче-
ского протока не выявлено.

На фоне нарастающей полиорганной недостаточ-
ности пациентка скончалась. При патоморфологиче-
ском исследовании выявлена обычная интерстициаль-
ная пневмония с  формированием «сотового легкого». 
Осложнениями стали хроническое легочное сердце, 
декомпенсация (толщина стенки правого желудочка  – 
0,8  см, желудочковый индекс  – 0,8  (отношение массы 
правого желудочка к  массе левого желудочка в  норме 
0,4–0,6)), хроническая сердечная недостаточность, дву-
сторонний гидроторакс (по 400  мл в  правой и  левой 
плевральных полостях), дистрофия печени, почек, ми-
окарда; признаки портальной гипертензии – спленоме-
галия (масса 350  г), асцит (1500  мл), гепаторенальный 
синдром. Данные аутопсии (гистологического исследо-
вания) представлены на рис. 4, 5.

Обсуждение
У пациентки с прогрессирующим течением синдро-
ма Стилла на КТ ОГК выявлены изменения в легоч-
ной ткани, соответствующие картине возможной 
обычной интерстициальной пневмонии или фибро-
тическому типу неспецифической интерстициаль-
ной пневмонии. Патоморфологически в  легочной 
ткани отмечен паттерн обычной интерстициальной 
пневмонии с  формированием «сотового легкого», 
а также изменения в печени с явлениями дуктопе-
нии и пролиферации дуктулярного эпителия.

Согласно данным литературы, у  пациен-
тов с  синдромом Стилла взрослых без развития 
острого респираторного дистресс-синдрома наи-
более часто регистрируют следующие варианты 
поражения легочной ткани: неспецифическую 

Рис. 1. Компьютерная томография органов грудной клетки: аксиальные срезы. 
Двусторонние распространенные зоны «матового стекла» с ретикулярными 
интерстициальными изменениями, утолщение стенок бронхов

Рис. 2. Компьютерная томография органов грудной клетки: аксиальные срезы. 
Полиморфные ретикулярные изменения на фоне зон «матового стекла». Расширение 
бронхов по типу бронхиолоэктазов и бронхоэктазов. Признаки «сотового легкого» 
в заднебазальных отделах

Рис. 3. Компьютерная томография органов грудной клетки: аксиальные срезы. 
Распространенные двусторонние фиброзные изменения на фоне увеличившихся зон 
«матового стекла», множественные мелкие полостные образования с формированием 
«сотового легкого», многочисленные бронхоэктазы и бронхиолоэктазы, что соответствует 
картине возможной обычной интерстициальной пневмонии или фибротическому типу 
неспецифической интерстициальной пневмонии
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интерстициальную пневмонию, респираторный 
бронхиолит и  организующиеся интерстициаль-
ные пневмонии [3–5], что соотносится с  харак-
тером поражения легочной ткани, выявленного 
у нашей пациентки.

В представленном клиническом наблюдении 
у больной кроме поражения легочной ткани имел 
место синдром холестаза (с 2017  г.), а  впервые 
выявленное в 2021 г. повышение криоглобулинов 
определило необходимость проведения диффе-
ренциального диагноза с  другими системными 
заболеваниями соединительной ткани, аутоим-
мунным поражением печени или присоединением 
после перенесенной COVID-19 лимфопролифера-
тивного заболевания. Этот дифференциально-ди-
агностический ряд обычно требует проведения 
биопсии лимфатических узлов, печени и/или 
легких. Однако исследование не было выполнено 
в связи с крайне тяжелым состоянием пациентки.

Развитие прогрессирующего холестатического 
и цитолитического синдромов может иметь следу-
ющие объяснения. Поражение печени при болезни 
Стилла взрослых обычно проявляется признака-
ми цитолиза и печеночно-клеточной недостаточ-
ности [5–7]. Холестатическая желтуха возникает 
у  3% из этих больных [8]. В  нашем клиническом 
наблюдении по данным посмертного патогисто-
логического исследования отмечены явления дук-
топении, пролиферации дуктулярного эпителия 
и интраканаликулярный холестаз с образованием 
желчных пробок в отсутствие признаков подпече-
ночного холестаза, что могло быть проявлением 
холангиоцеллюлярного холестаза, вероятно свя-
занного с  развитием вторичного склерозирую-
щего холангита в рамках основного заболевания. 
Мы также могли бы рассматривать проявления 

холестаза как холестатический тип при застойной 
гепатопатии на фоне хронической сердечно-сосу-
дистой недостаточности. Но этой версии проти-
воречат высокие цифры ЩФ, которые регистри-
ровали до появления сердечной недостаточности, 
что подтверждается данными ЭхоКГ и  низким 
уровнем proBNP в 2017 г. [9]. При сравнении ре-
зультатов обследований пациентки в  2017 и  на-
чале 2020  г. данных об активности системного 
заболевания соединительной ткани и  прогресси-
ровании фиброзирующего заболевания легких не 
получено. Таким образом, в  проведении терапии 
метотрексатом или генно-инженерными биологи-
ческими препаратами больная не нуждалась.

Ухудшение состояния пациентки, учитывая 
возникновение смешанной криоглобулинемии, 
отсутствие отрицательной динамики заболевания 
с 2017 по 2020 г., отмеченное при КТ ОГК появле-
ние и увеличение зон «матового стекла» расцени-
валось нами как рецидив системного заболевания 
соединительной ткани после перенесенной новой 
коронавирусной инфекции. По данным литера-
туры, эти заболевания имеют общие патогенети-
ческие механизмы. Наиболее тяжелыми ослож-
нениями COVID-19, так же как и  аутоиммунных 
заболеваний, выступают синдром «цитокинового 
шторма» и  синдром активации макрофагов [10]. 
Предположительно, именно общность механиз-
мов определяет то, что у пациентов с системными 
заболеваниями соединительной ткани наблюдает-
ся увеличение риска тяжелого течения COVID-19 
и летальности [2, 11–15] и что новая коронавирус-
ная инфекция выступает фактором риска развития 
широкого спектра аутоиммунных заболеваний. 
Это подтверждается высокой частотой выявле-
ния у данной группы пациентов антинуклеарного 

Рис. 4. Легкое. Утолщение стенок альвеол за счет диффузного 
фиброза, пролиферация гладкомышечных клеток, выраженная 
гиперплазия альвеолоцитов II типа. Окраска по Ван Гизону; × 400

Рис. 5. Печень. Явления дуктопении. Пролиферация 
дуктулярного эпителия. Интраканаликулярный холестаз 
с образованием желчных пробок. Окраска гематоксилином 
и эозином; × 400
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фактора и  специфических антиядерных антител, 
часто без развития клинической симптоматики 
[11–15]. Представленные данные могут объяснить 
прогрессирование болезни Стилла взрослых у на-
шей пациентки, которое через 7 месяцев после пе-
ренесенного легкого течения COVID-19 привело 
к летальному исходу.

Заключение
Описанное нами клиническое наблюдение ил-
люстрирует то, что изменения в  легочной ткани, 
сохраняющиеся после перенесенной новой ко-
ронавирусной инфекции у  пациентов с  аутоим-
мунными заболеваниями, могут быть расценены 
и  как резидуальные постковидные изменения, 

и  как манифестировавшие или прогрессирующие 
на фоне COVID-19 поражения легких при систем-
ном заболевании. В этом случае проведение диффе-
ренциального диагноза может стать сложной зада-
чей для врача. На примере данного клинического 
наблюдения мы хотели показать, что ключевым 
фактором, позволяющим правильно установить 
диагноз, служит сохраняющееся полиорганное по-
ражение на фоне прогрессирующего фиброзно-
го поражения легких. Наличие таких проявлений 
диктует необходимость исследования иммунологи-
ческих маркеров для исключения обострения или 
дебюта аутоиммунного заболевания, а целью кли-
нициста должна стать быстрая диагностика и сво-
евременное начало специфического лечения. 
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Adult Still's disease is a  rare systemic disorder of 
unknown etiology. Its course is often complicated 
by interstitial pneumonia and fulminant hepatitis. 
Published data have indicated some common 
mechanisms of systemic inflammation in patients 
with autoimmune disorders and SARS-COV-19. 
We present a clinical case of a 74-year old female 
patient with a  long standing, slowly progressive 
Still’s disease, who developed “honeycomb lung” 
and severe liver injury as major syndromes after 
a  novel coronavirus infection. Within 10 months, 
she developed increasing dyspnea, progressive 
fibrous pulmonary abnormalities with formation 
of a  "honeycomb lung" and signs of liver failure. 
Due to late medical referral, these symptoms 
have led to the patient’s death. According to 
the literature, lung tissue abnormalities that 
persist after a  new coronavirus infection in 
patients with autoimmune disorders can be both 
a  manifestation of residual post-covid injury and 
a  systemic disease-associated lung injury with 
COVID-19-triggered progression. By this clinical 

example, we intended to illustrate that the key 
to a  correct diagnosis is multiple organ damage 
persisting after a  novel coronavirus infection 
irrespective of the severity of the coronavirus 
lung injury. Such symptoms indicate the need 
to assess immunological markers to exclude 
an autoimmune disease exacerbation or onset. 
Clinicians should aim at rapid diagnosis and timely 
initiation of specific therapy.

Key words: adult Still's disease, nonspecific 
interstitial pneumonia, “honeycomb lung”, 
COVID-19, systemic connective tissue disorders
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