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Системная красная волчанка (СКВ)

входит в группу аутоиммунных ревматиче-

ских заболеваний. Она развивается на основе

генетически обусловленного несовершенства

иммунорегуляторных процессов, приводяще-

го к образованию множества антител к собст-

венным клеткам и их компонентам и возник-

новению иммунокомплексного воспаления,

следствием которого является повреждение

многих органов и систем [1–3]. Диагноз СКВ

требует клинического и серологического под-

тверждения, причем пациенты должны соот-

ветствовать критериям Американской колле-

гии ревматологов (AСR) [4].

Первые попытки классификации пси-

хоневрологических симптомов у больных

СКВ были предприняты S.S. Kassan

и M.D. Lockshin в 1979 г. [5]. К настоящему

времени в литературе описано около 30 раз-

личных синдромов. Клиническая картина

поражения нервной системы при СКВ вклю-

чает в себя изменения периферической

и центральной нервной системы (ЦНС), ве-

гетативные нарушения и психические рас-

стройства. Общая частота неврологических

и психических расстройств при СКВ, по дан-

ным разных авторов, составляет 80–91%

[6–9]. Вовлечение в патологический процесс

ЦНС у пациентов с СКВ является серьезным

и потенциально опасным для жизни состоя-

нием [10]. Так, по данным ранних исследова-

ний, от 7 до 13% летальных исходов у паци-

ентов с СКВ связаны с поражением ЦНС

[11–14]. 

Клинические проявления нейро-СКВ,

как неврологические, так и психические, мо-

гут быть явными (например, психозы, ин-

сульты и эпилепсия) или скрытыми (голов-

ная боль, нейрокогнитивная дисфункция).

Все нейропсихические нарушения, развива-

ющиеся у пациентов с СКВ, можно разде-

лить на диффузные (эпилепсия, психические

расстройства) и локальные (инсульт), а так-

же на первичные и вторичные. Первичные –

это признаки поражения ЦНС, которые яв-

ляются симптомами заболевания и имеют
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связь с активностью болезни. Вторичные связаны с ле-

карственными воздействиями (интракраниальное крово-

излияние при употреблении антикоагулянтов), присое-

динением инфекции, гипофункцией или дисфункцией

других органов. 

В 1999 г. ACR опубликовала номенклатуру и дефини-

ции нейропсихических расстройств при СКВ [15]. В насто-

ящее время предложены большие и малые критерии [16]. 

Большие критерии: 

1. Неврологические проявления: 

а) судорожные приступы, 

б) очаговые двигательные или чувствительные нару-

шения (гемипарезы, параличи черепных нервов,

нарушения походки, поперечный миелит, нейро-

патия), 

в) генерализованные расстройства (нарушения соз-

нания, энцефалит, органические мозговые син-

дромы). 

2. Психические изменения: 

а) психоз (эндогенная депрессия, циклические аф-

фективные нарушения, шизофреноподобные на-

рушения), 

б) психоорганические синдромы. 

Малые критерии: 

1. Неврологические признаки: 

а) парестезии без объективных расстройств чувстви-

тельности, 

б) головная боль, 

в) псевдоотек диска зрительного нерва и доброкаче-

ственная внутричерепная гипертензия. 

2. Психические отклонения: 

а) реактивная депрессия, 

б) перепады настроения, 

в) нарушение умственных способностей, 

г) беспокойство, 

д) нарушение поведения. 

Считается, что для подтверждения вовлечения в па-

тологический процесс ЦНС достаточно одного большого

и одного малого критерия в сочетании с данными электро-

энцефалографии, церебральной ангиографии, других ме-

тодов исследования головного мозга или цереброспиналь-

ной жидкости, которая может содержать повышенные ти-

тры антинуклеарного фактора, антител к нативной ДНК,

антитела к Sm, Ro, La, RNP, антинейрональные и/или

лимфотоксические антитела. По данным нескольких ис-

следований, у взрослых с СКВ головная боль встречается

в 39–61%, эпилептические припадки – в 8–18%, церебро-

васкулярные заболевания – в 2–8%, психозы – в 3–5%, че-

репные невропатии – в 1,5–2,1% и расстройства движе-

ний – в 1% случаев. Интересно, что диапазон распростра-

ненности таких расстройств, как эмоциональная лабиль-

ность и когнитивная дисфункция, значительно шире [9,

17–19] (см. таблицу).

В нашем обзоре будут представлены данные литера-

туры по основным наиболее часто встречающимся ней-

ропсихическим синдромам, развивающимся на фоне СКВ. 

Головная боль – одно из самых распространенных

клинических проявлений при СКВ. В работе M. Robert

и соавт. [20], наблюдавших 50 пациентов с СКВ (средний

возраст 24,94 года), жалобы на головную боль предъяв-

ляли 20 (40%) больных, 10 (50%) из них имели сосуди-

стую головную боль и 10 (50%) – головную боль напря-

жения, а у 14 (35,9%) пациентов головная боль была

единственным клиническим проявлением СКВ. В дру-

гом исследовании [21] при изучении 80 пациентов с СКВ

мигрень, согласно международным критериям, выявле-

на в 42,5% случаев. R.L. Brey и соавт. [9], наблюдавшие

128 больных (120 женщин и 8 мужчин) с СКВ, выявили

головную боль у 73 (57%) из них: мигрень с аурой –

в 42%, мигрень без ауры – в 27%, головную боль напря-

жения – в 29% и головную боль на фоне идиопатической

интракраниальной гипертензии – в 1% случаев. В дру-

гом исследовании [22] среди 186 пациентов с СКВ го-

ловная боль выявлена в 62% случаев. В то же время, со-

гласно объединенным данным 8 контролируемых и не-

контролируемых исследований с использованием крите-

риев Международной классификации головных болей,

было показано, что частота первичной и вторичной го-

ловной боли при СКВ в среднем составляет 57,1%,

при этом мигрень встречается в 31,7% и головная боль

напряжения – в 23,5% наблюдений [23]. В одной из по-

следних работ среди 115 пациентов с СКВ уже на 1-м го-

ду болезни частота головной боли составила 75,7%

(в контроле 66%). 66,1% больных СКВ имели критерии

мигрени и 13,9% – головную боль напряжения, в конт-

рольной группе – 52,2 и 16,3% соответственно (р=0,04).

Оба типа головной боли при СКВ ассоциировались

с синдромом Рейно [24]. 

Головная боль может быть дебютным проявлением

СКВ. Эти данные противоречивы, и описано как наличие

данного факта, так и его отсутствие [25–27]. Головная боль

при СКВ развивается как в активной фазе заболевания

[28], так и вне обострения [25, 27]. 

Вторичная головная боль у пациентов с СКВ может

развиваться на фоне патологии почек [29], инфекции [30],

церебрального венозного тромбоза [31, 32], внутримозго-

вых или субарахноидальных кровоизлияний [33, 34]

Возникновение головной боли при СКВ может быть

связано с тревожно-депрессивными расстройствами [26,

27]. У 59% пациентов она сопровождалась наличием двух

и более стрессовых симптомов [26]. С помощью шкалы Га-

мильтона существенные проявления тревоги обнаружены

у 73%, депрессии – у 60% пациентов с СКВ [27]. Схожие

результаты описаны в других работах, показавших, что па-

циенты с СКВ очень часто страдают от перепадов настрое-

ния и тревожных расстройств [8, 9].

Эпилептические припадки рассматриваются как важ-

ное проявление нейропсихических нарушений при СКВ

[35, 36]. Они развиваются у 10–20% больных СКВ [9,

37–40]. Частота их почти в 8 раз выше, чем среди населе-

ния в целом. Так, при обследовании 370 пациентов с СКВ

(средний возраст 32±14 лет, 88% – женщины, средняя дли-
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тельность заболевания 9±7,8 года) судороги наблюдались

в 35% случаев. Все эпилептические приступы протекали по

типу тонико-клонических припадков, у 3 пациентов был

эпилептический статус [41].

У 5–10% больных судороги возникают за несколько

лет до появления других признаков СКВ [39, 42]. Эпилеп-

тические приступы, которые развиваются у пациентов

с СКВ до клинической манифестации заболевания, часто

протекают по типу первично-генерализованных судорог,

а припадки, возникающие после дебюта СКВ, могут быть

как парциальными, так и генерализованными [39]. Эпи-

лептические припадки, как правило, ассоциировались

с высокой активностью СКВ по SLEDAI (р=0,07) и более

молодым возрастом начала заболевания (р=0,08) [41].

Другими возможными причинами приступов служат ин-

фекции, уремия, гипертензия. Около 1/4 припадков

у больных СКВ являются клинически определенными

симптомами в виде парциальных моторных или сенсор-

ных приступов и могут быть связаны с локальным пато-

логическим процессом в головном мозге. Наиболее час-

той причиной эпилепсии у больных СКВ является ин-

сульт. Обычно он приводит к возникновению простых

или сложных парциальных приступов с вторичной гене-

рализацией или без нее. Основной причиной очагового

поражения мозга является кардиальная эмболия,

при этом могут поражаться как крупные сосуды, так и ми-

кроциркуляторное русло. У некоторых пациентов цереб-

ральная патология связана с первичным васкулитом [36].

H. Liou и соавт. [43] обнаружили, что среди пациентов

с СКВ, имеющих антикардиолипиновые антитела (аКЛ),

эпилепсия встречается в 3,7 раза чаще, чем при СКВ без

аКЛ. У пациентов с СКВ выявлена корреляция между

развитием судорог и повышенным уровнем антител

к субъединице NR2 NMDA-рецепторов в ликворе [44, 45]

и рибосомальному протеину Р [46, 47]. С другой стороны,

низкий риск развития судорог коррелирует с высоким

уровнем антител к LA и применением антималярийных

препаратов [48, 49].

Когнитивные расстройства и деменция. Ранние иссле-

дования связанной с СКВ когнитивной дисфункции име-

ли описательный характер. В последних работах внимание

уделяется взаимосвязи КР с применяемыми лекарствен-

ными препаратами, активностью болезни, эмоциональ-

ным фоном пациентов и наличием антител к фосфолипи-

дам (АФЛ). В одной из первых публикаций [50] показана

высокая частота КР при СКВ. В последующих наблюдени-

ях отмечается большой разброс по этому показателю – от

12 до 87% [51–55]. Это расхождение связано с различиями

по полу и возрасту изучаемых групп больных СКВ, мето-

дам исследования, объему выборки, а также подходом

к диагностике КР, особенно в ранних работах. Выражен-

ность КР весьма вариабельна – от минимальной дисфунк-

ции до деменции [9, 52, 54, 56]. При изучении КР у 67 боль-

ных L. Brey и соавт. [9] зарегистрировали отсутствие нару-

шений у 21% из них, легкие КР – у 43%, умеренные КР –

у 30% и деменцию – у 6%. Более выраженные нарушения

касались зрительно-моторных реакций, вербальной и зри-

тельной памяти.

Основными факторами риска возникновения демен-

ции и более легких КР являются артериальная гипертен-

зия, поражение церебральных артерий (атеросклероз, вас-

кулит), сахарный диабет, гиперхолестеринемия, гиперго-

моцистеинемия, курение, а также наследственная отяго-

щенность по сосудистым и нейродегенеративным заболе-

ваниям. Нередко имеется несколько факторов риска.

При этом происходит усиление их неблагоприятного воз-

действия. При трехлетнем наблюдении за 123 пациентами

выявлялись такие сосудистые факторы риска, как гиперхо-

лестеринемия (17,1%), сахарный диабет (21,1%) и артери-

альная гипертензия (48,0%), а ухудшение когнитивных

функций ассоциировалось с повышением уровня АФЛ

(54%), длительным приемом преднизолона, наличием са-

харного диабета, высоким уровнем депрессии и низким

уровнем образования [57]. 

Большое внимание уделяется изучению взаимосвя-

зи активности болезни и когнитивной дисфункции.

При этом были получены противоречивые результаты.

Имеются сообщения как о наличии, так и об отсутствии

взаимосвязи КР с активностью основного иммунопато-

логического процесса [58, 59]. Развитие КР может быть

связано также с поражением сосудов различного калибра

(васкулопатией и/или васкулитом), которое ведет к фор-

мированию множественных микроинфарктов в коре

и белом веществе головного мозга или к развитию ин-

фарктов в стратегических для когнитивных функций зо-

нах коры [60–62]. Известно, что СКВ ассоциируется

с высоким уровнем цереброваскулярных нарушений

и «субкортикальной» структурой КР (снижение процес-

сов мышления, уменьшение рабочей памяти), причем

именно микрососудистые изменения оказывают наи-

большее влияние на когнитивные способности [63]. Де-

менция при СКВ описана как результат множественных

инфарктов, а также у пациентов с лейкоэнцефалопатией

(редко) [64]. 

Среди возможных причин развития КР предполага-

ют антителоопосредованное воздействие на функциони-

рование нейронов [65]. Отмечена достоверная связь между

наличием КР и уровнем лимфоцитотоксических антител

[66], повышенными титрами к рибосомальному протеину

Р [67, 68], с положительными титрами АФЛ (волчаночного

антикоагулянта – ВА).

Цереброваскулярные болезни – группа заболеваний

головного мозга, обусловленных патологическими изме-

нениями церебральных сосудов с нарушением мозгового

кровообращения. Различают преходящие, острые (ОНМК)

и хронические прогрессирующие нарушения мозгового

кровообращения. 

ОНМК наряду с другими поражениями ЦНС при

СКВ описаны в большом количестве публикаций. Сред-

ний возраст на момент инсульта у больных СКВ состав-

ляет около 42 лет [33, 69]. Пациенты с СКВ подвергают-

ся более высокому риску возникновения инсульта:

в 1,5–9,0 раз выше, чем в контрольной группе подобного

возраста [70–72]. Частота инсульта, по данным разных

исследований, варьирует от 3 до 15% [33]. При СКВ опи-

саны как ишемические [73], так и геморрагические ин-

сульты. В двух больших исследованиях у 6 из 27 больных

с инсультами были кровоизлияния, три из которых –

внутримозговые и три – субарахноидальные [33, 69].

За период 1987–2008 гг. в Швеции, по данным несколь-

ких исследований, наблюдалось в общей сложности 4179

пациентов с СКВ. Общее число случаев ОНМК состави-

ло 32. При этом в первый год от постановки диагноза

СКВ общее число случаев инсульта составило 9, в первые

1–5 лет – 13, в последующие 5–10 лет – 4, после 10 лет –

6 [74]. 
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Патогенез инсульта при СКВ является мультифак-

торным. Он изучен пока недостаточно и остается предме-

том многочисленных дискуссий и научных исследований.

Повышенная вязкость крови, наличие аутоантител, повы-

шенный уровень гомоцистеина, развитие преждевремен-

ного атеросклероза, эндокардиты (как бактериальные, так

и Либмана–Сакса) и генетический полиморфизм могут

играть роль в развитии болезни. Гиперкоагуляция была за-

регистрирована у пациентов с СКВ с историей артериаль-

ного тромбоза [75]. АФЛ, в том числе ВА, аКЛ и антитела

к β2-гликопротеину-1 связаны с повышенным риском ар-

териальных и венозных тромбоэмболий, в том числе ин-

сульта [76–78]. J. Calvo-Alen и соавт. [79] показали, что де-

фицит манноза-связывающего лектина экзон-1-полимор-

физмов у пациентов с СКВ были связаны с инсультом,

но не с другими сердечно-сосудистыми событиями. Также

имеются данные, подтверждающие, что инфаркты мозга

могут развиваться на фоне церебрального васкулита. Опи-

саны несколько двусторонних мозговых инфарктов

у больных с некротическим васкулитом [80], а также у па-

циентов с острой окклюзией крупных сосудов [81].

J. Mikdashi и соавт. [82] выделили следующие подтипы

ишемического инсульта: 1) атеротромботический (45%);

2) с вовлечением мелких сосудов (39%); 3) кардиоэмболи-

ческий (9%); 4) с неуточненной причиной (7%). Повтор-

ные инсульты в 9% случаев развивались в течение года по-

сле первого и в 7% – через 1 год и более. В развитии внут-

ричерепного кровоизлияния определенную роль играют

изменения в стенках сосудов, связанные с артериальной

гипертензией, прием глюкокортикоидов и др. [69, 78].

Тромбоцитопения является независимым фактором риска

развития внутричерепного кровоизлияния у пациентов

с СКВ [83].

Частота ТИА довольно высока [33, 84, 85]. Среди 175

неотобранных больных СКВ у семи наблюдались ТИА

в анамнезе и у 10 – по типу преходящей монокулярной

слепоты [84]. В ретро-/проспективном исследовании ТИА

выявлены у 7 из 91 [33], а в проспективном – у 35 из 500 па-

циентов [85]. 

Таким образом, неврологические синдромы, такие

как головная боль, эпилептические припадки, КР

и ЦВЗ, при СКВ встречаются довольно часто. Они мо-

гут возникать как до, так и на фоне развития аутоим-

мунной патологии. Неврологическая симптоматика мо-

жет быть обусловлена различными патогенетическими

механизмами. 
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