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Введение. Миелодиспластические 
синдромы (МДС) представляют со-
бой гетерогенную группу клональных 
заболеваний системы крови, харак-
теризующихся цитопенией, признака-
ми дисмиелопоэза и высоким риском 
трансформации в острый миелоид-
ный лейкоз. Клинические проявления 
МДС неспецифичны и наиболее часто 
обусловлены количественными и ка-
чественными изменениями системы 
кроветворения (цитопенический син-
дром, инфекционные осложнения). 
В 10% случаев МДС манифестирует 
аутоиммунными и воспалительными 
проявлениями, среди которых чаще 
всего встречаются анемии, тромбоци-
топении, реже полисерозиты, артриты 
и кожные васкулиты [2]. В то же время 
результаты ранее проведенных иссле-
дований доказали достоверно более 
высокий риск развития МДС и острого 
миелоидного лейкоза у лиц с аутоим-
мунными заболеваниями [6].

В работе Montoro J. et al. было по-
казано, что аутоиммунные нарушения, 
выявляемые у 48% больных МДС, ста-
тистически значимо ухудшают общую 

выживаемость (69% по сравнению с 
88% у больных без аутоиммунных за-
болеваний), а также повышают часто-
ту развития инфекционных осложне-
ний и показатели летальности (71,0% 
по сравнению с 47,2%, p = 0,0056) [3, 
4].

У части пациентов с МДС аутоим-
мунный процесс манифестирует кож-
ным васкулитом, распространенность 
которого варьирует от 5 до 60%, по 
данным различных исследовательских 
групп [3, 13]. При этом наиболее часто 
наблюдается поражение мелких со-
судов (лейкоцитокластический васку-
лит), что является серьезной клини-
ческой проблемой, усложняющей диа-
гностику патологического состояния 
и проведение программного лечения 
МДС. Гистологически данный вид ва-
скулита характеризуется воспалением 
мелких сосудов, в которых воспали-
тельный инфильтрат представлен ней-
трофилами. К одним из редких форм 
кожного васкулита, ассоциированного 
с нейтрофилезем, относится синдром 
Свита, характеризующийся рецидиви-
рующим течением, болезненными яр-
ко-красными папулами и воспалитель-
ными бляшками, лихорадкой и нейтро-
фильным лейкоцитозом [8]. 

По данным современной литерату-
ры, у 10% пациентов с МДС и острым 
миелоидным лейкозом описано разви-
тие синдрома Свита. Потенциальным 
триггером развития дерматоза может 
являться как само заболевание, так и 
проводимая противоопухолевая тера-

пия. К настоящему времени опубли-
кован ряд клинических наблюдений, 
доказывающих взаимосвязь между 
дебютом синдрома Свита и гипомети-
лирующим агентом 5-азацитидином 
[5, 10, 11, 14]. Опыт данных научных 
групп продемонстрировал эффектив-
ность иммуносупрессивной терапии 
в купировании клинической картины 
нейтрофильного дерматоза, однако 
длительное применение глюкокорти-
костероидов у больных гемобласто-
зами сопряжено с увеличением риска 
инфекционных осложнений, что объ-
ясняет актуальность данной проблемы 
[10].  

Цель исследования: описать кли-
ническое наблюдение синдрома Сви-
та, развившегося на фоне терапии 
гипометилирующими агентами у па-
циентки с миелодиспластическим син-
дромом.

Клиническое наблюдение. Паци-
ентка Н., 51 год, впервые обратилась к 
гематологу в июле 2022 г. с жалобами, 
характерными для анемического син-
дрома, – общая слабость, головокру-
жение, быстрая утомляемость, одыш-
ка при минимальной физической на-
грузке. При обследовании в гемограм-
ме выявлена трехростковая цитопения 
(эритроциты 2,48x1012/л, гемоглобин 
82 г/л, лейкоциты 2,02x109/л, тромбо-
циты 104x109/л). При цитологическом 
исследовании костного мозга на фоне 
гиперклеточного пунктата выявлено 
увеличение числа бластных клеток до 
11,5% и характерные для МДС призна-
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ки дисгрануло-, эритро-, мегакарио-
цитопоэза. Иммунофенотипическое 
исследование подтвердило миелоид-
ную линейность бластных клеток (6%) 
с экспрессией CD13, CD33, CD177+, 
линейно неспецифических маркеров 
HLD-DR4+, CD38+, CD34+. По резуль-
татам трепанобиопсии костного мозга 
выявлена гистологическая картина 
гиперклеточного костного мозга с при-
знаками гиперплазии и дисплазии гра-
нулоцитопоэза с МДС с избытком бла-
стов – 2. Таким образом, был верифи-
цирован диагноз: МДС, рефрактерная 
анемия с избытком бластов – 2, группа 
высокого риска по IPSS (5.5).

Согласно Федеральным клиниче-
ским рекомендациям по лечению боль-
ных МДС, с 06.09.2022 по 03.10.2022 
проведен первый курс химиотерапии 
малыми дозами цитарабина. Посткур-
совой период был без осложнений, в 
контрольном пунктате костного мозга 
отмечена редукция количества бласт-
ных клеток до 4,6%. 

Далее пациентка была переведе-
на на терапию гипометилирующим 
агентом 5-азацитидин 75мг/м2 в 1-7-е 
дни. Первый курс в стандартных до-
зировках проведен с 02.11.2022 по 
08.11.2022, осложнился длительным 
миелотоксическим агранулоцитозом с 
инфекционными осложнениями, фе-
брильной лихорадкой, а также раз-
витием обширного язвенно-некро-
тического поражения кожи нижних 
конечностей. Так, 01.12.2022 на 23-й 
день перерыва после терапии азаци-
тидином отмечено появление участка 
болезненного уплотнения кожи на пра-
вой голени, сопровождающегося по-
вышением уровня нейтрофилов (рис. 
1, а, рис. 2). Ультразвуковое исследо-
вание (УЗИ) выявило в нижней трети 
голени по внутренней поверхности ло-
кальное утолщение мышечной ткани 
до 1,9 см. С учетом наличия фебриль-
ной лихорадки в постцитостатическом 

периоде проводилась антибактери-
альная и противогрибковая терапия. В 
динамике отмечается увеличение объ-
ема поражения нижних конечностей с 
некрозом кожи и прилежащих тканей, 
усилением болевого синдрома, не ку-
пируемого приемом нестероидных 
противовоспалительных препаратов. 
С 05.12.2022 отмечено усиление боле-
вого синдрома в правой нижней конеч-
ности, увеличение размеров уплотне-
ния. Проводилась дифференциальная 
диагностика между рожистым воспа-
лением, мукормикозом кожи, тромбо-
флебитом вен нижней конечности с 
учетом данных инструментальных ис-
следований, свидетельствующих об 
инфильтрация мягких тканей, эхоприз-
наках умеренного флебита основного 
ствола большой подкожной вены на 
уровне нижней трети голени правой 
конечности. Неоднократные микро-
биологические исследования участка 
пораженной кожи не выявили патоло-
гического роста. По результатам ги-
стологического исследования дважды 
получены некротические массы, что не 
позволило верифицировать диагноз. 
Проводилась местная терапия – гепа-
риновая мазь, компрессионное бинто-
вание нижних конечностей и венотони-
зирующая терапия.

13.12.2022 в тяжелом состоянии 
с затяжной фебрильной лихорадкой, 
прогрессирующим некротическим по-
ражением правой нижней конечности 
(рис. 1, б) переведена в отделение 
анестезиологии, реанимации и интен-
сивной терапии (ОАРИТ) хирургиче-
ского стационара, где впервые выстав-
лен клинический диагноз: кожный ва-
скулит в стадии неполной медикамен-
тозной ремиссии. С учетом отсутствия 
эффекта от массивной антибактери-
альной, противогрибковой терапии, 
наиболее вероятным представлялся 
иммуновоспалительный характер кож-
ных изменений. В связи с этим начата 

пульс-терапия метилпреднизолоном, 
сеансы дискретного плазмафереза с 
достижением быстрого клинического 
ответа в виде стойкой нормализации 
температуры тела. Проведена хирур-
гическая санация раны с некрэктомией 
в пределах пораженного участка кожи 
(рис. 1, в).

Учитывая развитие жизнеугрожаю-
щих осложнений, от проведения хими-
отерапии было решено воздержаться, 
однако в марте 2023 г. отмечено про-
грессирование основного заболева-
ния с ростом количества бластов в 
пунктате костного мозга до 7,4% и 
увеличение потребности в гемотранс-
фузиях, что являлось показанием для 
возобновления специфической тера-
пии. 2-й курс терапии 5-азацитидином 
осложнился появлением аналогичных 
пустулёзных образований в паховой 
области и средней трети правого пред-
плечья с фебрильной лихорадкой, 
которые регрессировали после назна-
чения преднизолона в дозе 90 мг/сут. 
В дальнейшем проведено еще 2 кур-
са терапии 5-азацитидином на фоне 
поддерживающих доз преднизолона 
15-30 мг/сут. Учитывая рецидивиру-
ющее течение дерматоза с острома-
нифестирующей лихорадкой, нейтро-
филезом (рис. 2), терапевтический 
эффект иммуносупрессивной терапии 
преднизолоном, у пациентки заподо-
зрен синдром Свита, или острый фе-
брильный нейтрофильный дерматоз. 
Данный диагноз подтверждался анам-
незом заболевания (появление вы-
сыпаний после курса химиотерапии, 
выраженный терапевтический эффект 
от глюкокортикостероидов, плазмафе-
реза, отсутствие эффекта от лечения 
антибиотиками, противогрибковыми 
препаратами); клинической картиной 
(наличие сливающихся бляшек багро-
во-красного цвета, образующих язвен-
но-некротические дефекты); лабора-
торными данными (повышение уровня 

Рис. 1. Динамика кожных высыпаний у пациентки (декабрь 2022 – февраль 2023 гг.)
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нейтрофилов на фоне появления бля-
шек, прогрессирующая анемия и тром-
боцитопения в клиническом анализе 
крови).

С июля 2023 г., с учетом рецидиви-
рующего язвенно-некротического по-
ражения кожи, связанного с введением 
азацитидина, пациентка переведена 
на терапию препаратом децитабин 
20 мг/м2 в 1-5-е дни. Однако посткур-
совой период также осложнился дли-
тельной фебрильной лихорадкой, по-
явлением язвенных образований на 
тыльной поверхности обеих кистей 
с выраженным болевым синдромом, 
требующим обезболивания опиоидны-
ми анальгетиками. Проведена патоге-
нетическая терапия преднизолоном 90 
мг/сут, комбинированная противоми-
кробная терапия, сеансы дискретного 
плазмафереза с улучшением. Несмо-
тря на купирование жизнеугрожающе-
го состояния, от проведения специфи-
ческой терапии в дальнейшем решено 
воздержаться. Рекомендована гемо-
трансфузионная, симптоматическая 
терапия. В настоящее время состоя-
ние больной удовлетворительное, про-
должается динамическое наблюдение.

Обсуждение. Представленный кли-
нический случай демонстрирует слож-
ность ведения пациентов с конкуриру-
ющим течением редкого заболевания 
синдрома Свита и МДС. Во-первых, 
проведение программного лечения ге-
мобластозов требует строгого соблю-
дения доз и интервала введения хи-
миопрепаратов. Развитие жизнеугро-
жающих осложнений, потребовавших, 
в том числе, интенсивной терапии в 
условиях ОАРИТ у данной пациент-
ки привело к длительным перерывам 
между курсами, что может оказать не-
благоприятное влияние на прогноз за-
болевания из группы высокого риска. 
Во-вторых, верификация точного диа-
гноза у данной когорты пациентов не-
редко сопряжена с трудностями в свя-
зи с атипичным течением заболевания 
на фоне вторичного иммунодефицита 
и персистирующей тромбоцитопенией, 
лимитирующей проведение хирурги-
ческих вмешательств и биопсии пора-
женного очага. 

У данной пациентки волнообразное 
течение дерматоза, четко связанное с 
проведением химиотерапии и характе-
ризующееся появлением болезненных 
эритематозных псевдовезикулярных 
бляшек, лихорадкой и нейтрофилией, 
позволило выставить диагноз синдро-
ма Свита, который относится к вос-
палительным дерматозам. Распро-
страненность заболевания составляет 
1-9 случаев на 1 млн населения. В 

Российской Федерации представлены 
единичные описания больных [1]. Со-
гласно литературным данным, забо-
левание чаще встречается у женщин 
в возрасте от 30 до 60 лет. В зависи-
мости от причины развития данного 
синдрома выделяют три клинические 
формы: классическую, онкологиче-
скую и лекарственную. Учитывая ма-
нифестацию острого фебрильного 
нейтрофильного дерматоза после про-
ведения курсов гипометилирующими 
препаратами (5-азацитидин и деци-
табин), описанный случай наиболее 
соответствует лекарственной форме 
заболевания. Описано, что наиболее 
часто лекарственная форма ассоци-
ируется с введением гранулоцитар-
ного колониестимулирующего факто-
ра (G-CSF), что также имело место в 
описанном клиническом наблюдении. 
Кроме того, некоторые иммуносупрес-
сивные агенты, например азатиоприн, 
также описаны в качестве триггеров 
развития синдрома Свита, в основе 
которого лежит реакция гиперчувстви-
тельности IV типа, манифестирующая 
в течение 1-4 недель приема иммуно-
супрессивного препарата [8, 9].

Наиболее вероятной теорией пато-
генеза, объясняющей связь синдрома 

Свита со злокачественными новооб-
разованиями, является гиперпродук-
ция провоспалительных цитокинов 
и ростовых факторов (G-CSF и GM-
CSF). Избыточная продукция G-CSF 
стимулирует пролиферацию клеток 
гранулоцитарного ростка, что приво-
дит к развитию характерного повыше-
ния уровня нейтрофилов [8]. В случае 
наличия инициальной нейтропении, 
обусловленной депрессией кроветво-
рения, дифференциальный диагноз 
данного патологического состояния 
может быть сложным. Тем не менее на 
рис. 2 видно резкое повышение уровня 
нейтрофилов в 3 раза, сопровождаю-
щееся появлением характерных кож-
ных элементов и лихорадки. Следует 
отметить, что, согласно литературным 
данным, лейкоцитоз не всегда на-
блюдается. Особенно у больных син-
дромом Свита паранеопластического 
генеза, вместо этого могут отмечаться 
анемия, тромбоцитопения, нейтропе-
ния [8]. 

Для 5-азацитидина характерны им-
мунорегуляторные свойства, которые 
обусловлены его способностью по-
давлять секрецию провоспалитель-
ных цитокинов и повышать количе-
ство CD4+CD25+/forkhead-box-p3+ 

Рис. 2. Динамика уровня нейтрофилов

Диагностические критерии классической формы синдрома Свита
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на лечение кортикостероидами.

Отклонения в лабораторных тестах
(3 из 4): СОЭ > 20 мм/ч, высокий уровень СРБ,

лейкциты > 8000, нейтрофилы > 70%
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Т-регуляторных клеток. В ряде кли-
нических наблюдений описано, что 
противовоспалительные свойства 
5-азацитидина позволяют в некоторых 
случаях купировать нейтрофильный 
дерматоз, однако в единичных случаях 
развитие синдрома Свита у больных 
МДС может являться нежелательным 
явлением терапии 5-азацитидином [5, 
7, 10].

Особенностью дерматологических 
проявлений синдрома Свита является 
их появление на месте повреждения 
кожных покровов: микротравмы, в том 
числе места инъекции лекарственных 
препаратов, биопсий, зоны проведе-
ния лучевой терапии, укусы насекомых 
[1, 5]. Так, один из эпизодов появления 
кожных бляшек в данном клиническом 
случае был опосредован многократны-
ми попытками венепункции. 

В настоящее время диагноз син-
дром Свита верифицируется на ос-
новании диагностических критериев, 
предложенных S.Su и C. Liu в 1986 г., 
модифицированных позднее в 1994 г. 
P. van den Driesch (таблица) [12].

В данном клиническом случае у па-
циентки имелись 1 большой и 4 малых 
критерия, а биопсия кожных элементов 
не представлялась возможной в связи 
с высоким риском прогрессирования 
язвенно-некротического поражения и 
развития геморрагических осложне-
ний на фоне критической тромбоци-
топении. На наш взгляд, имеющихся 
данных было достаточно для верифи-
кации этого редкого клинического со-
стояния и изменения тактики ведения 
пациентки.

Заключение. Описание клиниче-
ских наблюдений редких заболеваний 
необходимо для повышения осведом-
ленности врачей различных специаль-
ностей, расширения круга дифферен-
циальной диагностики патологических 
состояний со схожей клинической кар-
тиной. Терапевтическая тактика паци-
ентов с редким заболеванием - син-
дромом Свита, должна подбираться 
индивидуально с учетом формы забо-
левания, сопутствующей и конкуриру-
ющей патологии.
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