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Системная красная волчанка 
с ювенильным дебютом:  
особенности клинической картины 
и современные подходы к диагностике
Каледа М.И., Никишина И.П.

Системная красная волчанка (СКВ) – аутоиммунное заболевание с вовлечением в патологический процесс

различных органов и систем, непрогнозируемым течением, риском развития жизнеугрожающих состояний,

которое в 10–20% случаев дебютирует в детском и подростковом возрасте. Начало СКВ до наступления со-

вершеннолетия влияет на клинические проявления, особенности течения и прогноз. На основе анализа дан-

ных литературы в статье анализируются особенности дебюта и клинической картины СКВ у детей и подро-

стков, обсуждаются аспекты верификации диагноза с учетом необходимости раннего назначения эффектив-

ной персонифицированной терапии и улучшения прогноза. 

Ключевые слова: системная красная волчанка с ювенильным дебютом; диагностические критерии системной

красной волчанки у детей; детско-юношеский возраст.

Для ссылки: Каледа МИ, Никишина ИП. Системная красная волчанка с ювенильным дебютом: особенности клини-

ческой картины и современные подходы к диагностике. Научно-практическая ревматология. 2017;55(5):526-535.

JUVENILE-ONSET SYSTEMIC LUPUS ERYTHEMATOSUS: 
CLINICAL FEATURES AND CURRENT DIAGNOSTIC APPROACHES
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Systemic lupus erythematosus (SLE) is an autoimmune disease with various organs and systems involved in the patho-

logical process, with an unpredictable course, a risk for life-threatening conditions, and an onset from childhood

through adolescence in 10–20% of cases. The onset of SLE prior to adult age affects its clinical manifestations,

course, and prognosis. Based on the data available in the literature, the paper analyzes the features of the onset and

clinical presentations of SLE in children and adolescents and discusses the aspects of verifying its diagnosis, by taking

into account the need to use early effective personalized therapy and to improve prognosis.
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1. Эпидемиология системной красной волчан-

ки (СКВ) в детском и подростковом возрасте.

2. Наиболее значимые для диагностики

особенности клинической картины

и лабораторных показателей 

при СКВ с ювенильным дебютом.

3. Критерии, применяемые для диагностики.

4. Прогноз.
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Системная красная волчанка (СКВ; лат. – lupus ery-

thematodes, англ. – systemic lupus erythematosus) – тяжелое,

потенциально смертельное хроническое аутоиммунное за-

болевание неизвестной этиологии, характеризующееся си-

стемным иммуновоспалительным (аутоиммунным) пора-

жением жизненно важных органов и чрезвычайным разно-

образием клинических проявлений [1, 2]. В Международ-

ной классификации болезней 10-го пересмотра (МКБ-10)

заболевание рассматривается в рубрике М.32. 

Примерно у 10–20% всех больных с СКВ первые

симптомы заболевания развиваются до наступления со-

вершеннолетия [3]. Распространенность СКВ в детском

возрасте, по данным исследования L. Hiraki и соавт. [4], со-

ставляет в среднем 9,73 случая на 100 тыс. детского населе-

ния [4], варьируя, по данным других авторов, в диапазоне

от 4 до 250 случаев на 100 тыс. [5, 6], ежегодная заболевае-

мость – 2,2 случая на 100 тыс. детей, распространенность

люпус-нефрита – 3,64 на 100 тыс. Заболевание неравно-

мерно распространено в различных этнических группах:

в структуре заболевших, по данным исследования L. Hiraki

и соавт. [4], 39,6% составляют афроамериканцы, 25,4% –

испанцы, 20,6% – представители белой расы, 7% – пред-

ставители азиатских народов. У представителей белой расы

СКВ с ювенильным дебютом встречается в 10–15 раз реже,

чем ювенильный идиопатический артрит и сахарный диа-

бет 1-го типа, тогда как у представителей азиатских наро-

дов она фиксируется приблизительно с одинаковой часто-

той с ювенильным идиопатическим артритом [5].

До 10-летнего возраста соотношение девочек и мальчиков

среди заболевших составляет примерно 4:3, однако с на-

ступлением периода полового созревания существенно

преобладают девочки – соотношение 4:1 [2, 4, 7]. По дан-

ным большинства исследователей, средний возраст разви-

тия заболевания – 11–12 лет, частота СКВ в зависимости

от возраста колеблется от 0,48 на 100 тыс. у детей от 3 до 6 лет

до 18,92 на 100 тыс. к 15–18 годам [2, 4]. Согласно данным

последних исследований, при ювенильном дебюте больше

семейная агрегация и выше частота рецидивов [8]. Паци-

енты, заболевшие до наступления пубертатного возраста,

чаще имеют семейный анамнез, отягощенный по аутоим-

мунной патологии, что позволяет предположить связь осо-

бенностей клинической картины заболевания в этом воз-

расте с частичной незрелостью иммунной системы и более

сильной генетической предрасположенностью к развитию

СКВ [9]. 

Клинические проявления СКВ могут колебаться от

незначительных до тяжелых, иметь волнообразное или не-

прерывно рецидивирующее течение. С учетом особенно-

стей картины заболевания, широкого спектра клиниче-

ских проявлений [7] в детско-подростковом возрасте,

на сегодняшний день остается актуальной проблема ран-

ней диагностики СКВ.

В настоящем обзоре мы не ставим целью описать все

возможные проявления СКВ и остановимся на наиболее

частых и важных для диагностики особенностях клиниче-

ской картины заболевания при ювенильном дебюте.

К числу первых симптомов СКВ нередко относятся

общеконституциональные нарушения, включающие лихо-

радку и общее недомогание (37–100% пациентов), потерю

массы тела (21–32%), лимфаденопатию (13–45%) [10, 11].

От 60 до 90% пациентов с ювенильным дебютом СКВ име-

ют поражение кожных покровов и слизистых оболочек [7,

12, 13]. «Визитной карточкой» СКВ со времен описания

Rogerius является эритематозная, слегка приподнимающа-

яся над уровнем кожи незудящая сыпь, распространяюща-

яся на область переносицы и скул и напоминающая по

форме крылья бабочки, которая возникает у 60–85% детей

(рис. 1) [4, 10], может захватывать области подбородка

и ушных раковин, но не распространяется на носогубные

складки и не приводит к рубцеванию. Более чем у трети

больных подобная сыпь фоточувствительная и в случае

обострения болезни является предвестником системных

проявлений. Кроме типичной эритемы на лице, при юве-

нильном дебюте, в отличие от взрослых пациентов, могут

наблюдаться разнообразные кожные проявления заболева-

ния [14, 15]. Для детей и подростков более характерно ост-

рое поражение кожи. Хроническое, дискоидное пораже-

ние (см. рис. 1, б) составляет не более 10%, по данным

большого проспективного исследования, проведенного

L. Hiraki и соавт. [10], но, в отличие от взрослых, очень ча-

сто сопровождается системными проявлениями. Риск про-

грессирования при наличии дискоидной волчанки значи-

тельно выше у детей, чем у взрослых (23,5–26% против

5–10%) [15]. В детском возрасте чаще фиксируются изме-

нения, специфичные для СКВ, тогда как у взрослых выше

частота неспецифического поражения (феномен Рейно –

45% у взрослых и 12% у детей, livedo reticularis – 35 и 12%

соответственно) [15]. 

Кроме поражения собственно кожи нередко отмеча-

ется вовлечение в патологический процесс слизистой обо-

лочки полости рта (см. рис. 1, в и г) и носа, которое может

варьировать от гиперемии с небольшой отечностью до без-

болезненных язв твердого неба, мелких язв носовой пере-

городки и, редко, до перфорации носовой перегородки.

Из-за местоположения и безболезненности этих пораже-

ний при малейшем подозрении на СКВ обязателен осмотр

этих областей, который может существенно повлиять на

верификацию диагноза. 
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Рис. 1. Поражение кожи и слизистых оболочек при СКВ у детей. а – типичная эритема в виде бабочки, хейлит; б – локализованная дис-
коидная сыпь; в – энантема; г – стоматит (собственные наблюдения)

а б в г
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Следует подчеркнуть, что в клинической практике

при диагностике СКВ важно совместное обсуждение па-

циентов со специалистами-дерматологами, так как не все-

гда интерпретация кожных изменений является однознач-

ной, несмотря на сходство внешних проявлений (рис. 2, а,

б). В ряде случаев сыпь имеет настолько неспецифический

характер, что ее природа может быть окончательно устано-

влена лишь благодаря результатам морфологического ис-

следования. Вместе с тем при высокоактивном васкулите

следует учитывать возможные риски развития очага некро-

за в месте взятия гистологического материала, поэтому

следует избегать биопсии кожи лица, а принятие решения

о проведении биопсии должно быть максимально взве-

шенным. 

По данным литературы, СКВ у детей и подростков

является более агрессивным заболеванием, чем у взрослых:

чаще встречаются поражение почек, нейропсихические

проявления и гемолитическая анемия [16]. Частота нефри-

та на 1-м году заболевания при ювенильном дебюте соста-

вляет от 20 до 80%, в дальнейшем – 48–100% [3, 4, 14, 16].

Более чем у 90% пациентов детского возраста, имеющих

поражение почек в рамках СКВ, в течение первых 2 лет по-

сле постановки диагноза развивается нефрит [10]. Нефрит

не только чаще выявляется в этой возрастной категории,

но и служит основным фактором, определяющим прогноз

и смертность. Возможен моноорганный вариант дебюта

в виде волчаночного нефрита, что наиболее актуально для

подростков [17, 18]. Самым распространенным начальным

проявлением нефрита служит микрогематурия (79%) с по-

следующим присоединением протеинурии и нефротиче-

ского синдрома (55%). Согласно классификации волча-

ночного нефрита, предложенной Международной ассоци-

ацией нефрологов и нефропатологов, выделяют 6 классов

волчаночного нефрита [19]. При длительном течении забо-

левания, как это было установлено в исследовании, прове-

денном V. Elliot и соавт. [20], возможен переход поражения

из одного класса в другой в зависимости от частоты обост-

рений, что приводит к развитию смешанного характера по-

ражений, таких как, например, сочетание пролифератив-

ного и мембранозного классов волчаночного нефрита.

Снижение скорости клубочковой фильтрации и артери-

альная гипертензия выявляются примерно у половины па-

циентов с ювенильным дебютом СКВ (50 и 40% соответст-

венно), однако острая почечная недостаточность как про-

явление нефрита наблюдается у детей и подростков доста-

точно редко (1,4%) [21]. С учетом современных возможно-

стей терапии СКВ частота развития терминальной почеч-

ной недостаточности в последние десятилетия существен-

но снизилась, сохраняясь, тем не менее, на уровне 10–20%

в течение первых 10 лет заболевания [22]. Следует учиты-

вать, что в случае выполнения успешной трансплантации

почки подобным пациентам может развиться рецидив

нефрита при обострении СКВ [23]. Кроме возможности

развития нефрита, практикующему педиатру-ревматологу

не стоит забывать, что изолированная лейкоцитурия может

быть проявлением не только основного заболевания,

но и присоединившейся урогенной инфекции. Следует

учитывать также риск ятрогенного поражения почек на

фоне проводимой терапии (например, геморрагический

цистит при применении циклофосфана). 

В последнее время значительное внимание уделяет-

ся нейропсихическим проявлениям СКВ. В рамках прояв-

лений «нейролюпуса» описано 19 различных синдромов

с поражением центральной и периферической нервной

системы [24]. У детей возможно развитие всех видов пора-

жения нервной системы в рамках СКВ, которые выявля-

ются у взрослых пациентов: головная боль (10–75%), ког-

нитивные нарушения (12–55%), психозы (8–18%), де-

прессии (5–9%), двигательные нарушения (до 4%), судо-

рожный синдром (5%), демиелинизирующие поражения

(2–5%), миелопатия (1–2%), периферические невриты

(3–5%) [7]. Частота поражения ЦНС на разных этапах за-

болевания варьирует от 20 до 95%. Согласно исследова-

нию, проведенному S. Benseler и E. Silverman [25], 40% де-

тей с СКВ имеют поражение ЦНС в дебюте, до 70% – в те-

чение первого года заболевания. Большинству пациентов

свойственно наличие более чем одного проявления пора-

жения ЦНС, при этом ряд авторов отмечают большую ча-

стоту нейропсихических проявлений заболевания у детей

младшего возраста [26]. Ни одно из проявлений «нейро-

люпуса» не является высокоспецифичным. Так, напри-

мер, депрессии за счет основного заболевания развивают-

ся менее чем у 10–20% детей и подростков с нейролюпу-

сом, при этом высока вероятность присоединения депрес-

сии, имеющей вторичный характер на фоне тяжело проте-

кающего основного заболевания [27]. Когнитивные нару-

шения, возникающие более чем у трети детей и подрост-

ков при СКВ, достаточно часто имеют ятрогенный генез

и для грамотной интерпретации своего происхождения

и коррекции требуют психологического динамического

тестирования [28]. Когнитивные нарушения и спутан-

ность сознания часто сопровождают психозы в рамках

нейролюпуса. Для «волчаночных» психозов, в отличие от

эндогенных, характерно сохранение элементов критики

к своему состоянию, при этом нередко превалируют яркие

зрительные и слуховые галлюцинации [25]. Нейропсихи-

ческие нарушения у больных СКВ часто требуют диффе-

ренциации с развитием «стероидного» психоза на фоне

высокодозовой глюкокортикоидной терапии. С целью оп-

ределения взаимосвязи между симптомами поражения

нервной системы и СКВ в 2015 г. был разработан и утвер-

жден алгоритм, основанный на вероятностном балле, про-

демонстрировавший хорошую специфичность [29]. Сле-

дует отметить, что, согласно данным нейропсихологиче-

ских исследований, у детей и подростков с СКВ уменьше-

ны объемы серого вещества головного мозга, ответствен-

ные за социальные связи, язык и эмоциональную сферу
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Рис. 2. Внешние проявления СКВ. а – пациентка 15 лет, по месту
жительства диагностирован ювенильный хронический артрит,
В27-ассоциированный полиартрит, диагноз СКВ верифицирован
на 6-м году от дебюта заболевания; б – пациентка 14 лет, напра-
вляющий диагноз – СКВ, по результатам обследования установ-
лен диагноз: красный атрофический фолликулит лица (собст-
венные наблюдения)

а б
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[30], с чем отчасти могут быть связаны неадекватный ком-

плаенс и сложности в социальной адаптации пациентов

с ювенильным дебютом СКВ. Наличие психоневрологи-

ческих проявлений СКВ нередко является определяющим

при выборе терапии и требует тесного сотрудничества рев-

матологов, психиатров и неврологов, а острое появление

психиатрической или неврологической симптоматики

у пациента с СКВ диктует необходимость неотложных ди-

агностических и лечебных мероприятий.

Вовлечение опорно-двигательного аппарата при

СКВ у детей выявляется довольно часто, составляя от 60 до

80% [7], и может быть представлено поражением как суста-

вов, так и мышечной системы. Нередко суставной синдром

может быть ведущим проявлением заболевания на протя-

жении длительного времени; такие пациенты могут на-

блюдаться ревматологом с диагнозом ювенильного артри-

та, и достоверный симптомокомплекс СКВ возникает

у них спустя месяцы и даже годы после дебюта. Типично

развитие полиартрита с симметричным поражением мел-

ких суставов кистей, локтевых, коленных, голеностопных

суставов (рис. 3, а), который, как правило, является неэро-

зивным и недеформирующим. Кроме артритов, нередко

наблюдается развитие вторичных синовитов при множест-

венных инфарктах костного мозга (как правило, в бедрен-

ных и большеберцовых костях), обусловленных как актив-

ностью самого заболевания, так и высокодозовой глюко-

кортикоидной терапией (см. рис. 3, б). При поверхностном

расположении очага инфаркта характерно развитие остео-

некрозов (см. рис. 3, в). Остеопоротическая спондилопа-

тия с компрессией тел позвонков и вторичным радикуляр-

ным синдромом также может иметь сочетанный генез (см.

рис. 3, г). 

Многочисленные данные литературы [7, 8, 9, 16]

свидетельствуют о том, что от от 5–10 до 31% детей и под-

ростков имеют поражение скелетной мускулатуры за счет

миозита и/или дистальную полинейропатию за счет ак-

тивности СКВ, хотя следует учитывать и возможность раз-

вития миопатического синдрома вследствие стероидной

миопатии, возникающей на достаточно ранних сроках те-

рапии ГК.

Согласно данным, полученным L.T. Hiraki и соавт.

[31], серозит, а именно – перикардит и/или плеврит, встре-

чается у 30% пациентов с ювенильной СКВ [31] и может

протекать как в сочетании с лихорадкой, так и без нее. Се-

розит – одно из немногих проявлений СКВ, связанных со

значительно повышенным уровнем С-реактивного белка

(СРБ) [32]. При подозрении на перикардит требуется тща-

тельный мониторинг состояния пациентов в связи с рис-

ком развития тампонады сердца в случае значительного

выпота (рис. 4). Другие, более редкие сердечно-легочные

проявления СКВ, включающие миокардит, неинфекцион-

ный эндокардит Либмана–Сакса, интерстициальный

пневмонит, легочное кровоизлияние и легочную гипертен-

зию, также относятся к числу жизнеугрожающих состоя-

ний и требуют быстрого и агрессивного лечения [33]. Раз-

витие асептического перитонита описано менее чем у 10%

пациентов детского возраста с СКВ.

Гематологические нарушения при ювенильной СКВ

выявляются у 50–60% больных в дебюте заболевания [2, 3,

7, 8], на протяжении болезни их частота составляет от 35

до 100% [2, 7, 16]. Умеренная лейкопения (количество

лейкоцитов 3,0–4,0•109/л) служит наиболее распростра-

ненным гематологическим проявлением заболевания

и обычно обусловлена лимфопенией (<1,5•109/л) или,

значительно реже, нейтропенией. Стойкая лимфопения

может быть признаком активного заболевания, нейтропе-

ния чаще возникает в результате лечения (например,

во время лечения циклофосфамидом). Анемия может

иметь различное происхождение: анемия хронического

заболевания, которая является нор-

моцитарной и нормохромной, желе-

зодефицитная анемия или Кумбс-по-

зитивная гемолитическая анемия.

Риск развития гемолитической ане-

мии в дебюте СКВ у детей выше, чем

у взрослых (14 и 3% соответственно)

[16]. Она чаще, чем у взрослых, соче-

тается с фебрильной лихорадкой,

большой потерей массы тела и гепа-

тоспленомегалией. Гемолитическая

анемия сопровождается широким

спектром геморрагических проявле-

ний, включая менометроррагию, ко-
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Рис. 3. Поражение опорно-двигательного аппарата при СКВ. 
а – симметричный полиартрит суставов кистей; б – множествен-
ные инфаркты костного мозга; в – остеонекроз блока таранной
кости; г – остеопоротическая спондилопатия с компрессией тел
позвонков (собственные наблюдения)

а б

в г

Рис. 4. Серозит при СКВ. а – перикардит с угрозой тампонады; б – плеврит (собственные
наблюдения)

а б
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торая нередко выступает на первый план в клинической

картине и может служить причиной длительного безус-

пешного лечения у гинекологов-эндокринологов. Тром-

боцитопения, наблюдаемая у пациентов с ювенильной

СКВ, охватывает спектр от умеренной (<150•109/л) до тя-

желой (<10•109/л). С учетом возможности дебюта СКВ

с тромбоцитопении необходимо обследование пациентов

с первичным диагнозом «идиопатическая тромбоцитопе-

ническая пурпура» на наличие маркеров аутоиммунитета,

по крайней мере, антинуклеарного фактора. 

К числу жизнеугрожающих осложнений СКВ, встре-

чающихся у детей и подростков, относится вторичный

синдром активации макрофагов (САМ), частота которого,

по данным разных авторов, варьирует от 0,9 до 4,6% случа-

ев [34, 35]. Диагноз САМ у пациентов с СКВ сложнее вери-

фицировать, чем, например, при системном варианте юве-

нильного артрита, поскольку он может имитировать кли-

нические признаки основного заболевания или его инфек-

ционные осложнения, при этом САМ нередко развивается

в дебюте заболевания, либо к его развитию приводит не-

адекватный объем, запаздывание терапии. Критерии САМ

при СКВ были опубликованы группой экспертов в 2009 г.

(табл. 1), для постановки диагноза необходимо присутст-

вие хотя бы одного клинического и не менее двух лабора-

торных критериев [36]. Выполнение патогистологического

исследования костного мозга показано только в сомни-

тельных случаях. 

Чаще других проявлений при САМ на фоне СКВ

встречается сочетание тромбоцитопении, гиперферрити-

немии и лимфаденопатии, у пациентов детского возраста

нередко отмечается поражение ЦНС, тогда как у взросло-

го контингента больных описана повышенная частота по-

ражения сердца. Хотя в большинстве случаев при своевре-

менной диагностике САМ достаточно назначения высо-

ких доз глюкокортикоидов, тем не менее смертность со-

ставляет около 11% [36]. С учетом весомой роли гипер-

ферритинемии при диагностике САМ, представляется не-

обходимым подробнее остановиться на этом показателе.

По данным литературы, около 23% пациентов с СКВ име-

ют гиперферритинемию, при этом сывороточный уровень

ферритина в более активной стадии СКВ превышает тако-

вой среди пациентов с СКВ в менее активной фазе заболе-

вания и у больных ревматоидным артритом [37]. Гипер-

ферритинемия при СКВ ассоциирована с серозитом,

а также с тромбоцитопенией, высоким уровнем волчаноч-

ного антикоагулянта и антикардиолипиновых антител и,

таким образом, может служить одним из первых призна-

ков вторичного антифосфолипидного синдрома (АФС)

при СКВ [38, 39]. Индексы активности СКВ значительно

выше у пациентов с гиперферритинемией [39, 40]. Наибо-

лее высокие значения ферритина характерны для СКВ

с катастрофическим АФС либо для вторичного САМ на

фоне СКВ [40]. При анализе результатов клинико-лабора-

торного обследования можно выявить наиболее сущест-

венные различия при этих двух состояниях: при СКВ с ка-

тастрофическим АФС характерно нарастание СОЭ, тогда

как при вторичном САМ, наоборот, отмечаются резкое

снижение этого показателя и нарастание СРБ [41]. Гипо-

фибриногенемия, не свойственная в целом СКВ,

при САМ наблюдается в 78–89% случаев. К числу других

признаков развивающегося САМ следует отнести быстрое

нарастание гепатоспленомегалии, повышение уровней

ферментов печени и значимый рост уровня триглицери-

дов [41]. В целом можно констатировать, что единый ме-

ханизм формирования гиперферритинемии при СКВ мо-

жет приводить к развитию разнообразных по выраженно-

сти и локализации осложнений этого заболевания, но рав-

нозначно требующих своевременной диагностики и ин-

тенсификации терапии. 

На примере развития САМ при СКВ отчетливо про-

слеживается многоплановость этого заболевания, которое

не случайно относят к категории «великих имитаторов» –

патологии с широким спектром неспецифических симпто-

мов, что существенно осложняет диагностику и сроки ве-

рификации диагноза.

На этапе установления диагноза дифференциально-

диагностический поиск проводится с широким кругом за-

болеваний:

• инфекционные заболевания;

• онкологические и онкогематологические заболева-

ния;

• гематологические заболевания (гемолитическая

анемия, идиопатическая тромбоцитопеническая

пурпура, наследственные тромбофилии);

• другие ревматические заболевания (системные ва-

скулиты, первичный АФС, системный вариант

ювенильного артрита, ювенильный дерматомио-

зит);

• лекарственная волчанка/поствакцинальный ауто-

иммунный синдром;

• болезни почек;

• воспалительные заболевания кишечника.

Для верификации диагноза СКВ как у взрослых, так

и у детей на сегодняшний день используются классифика-

ционные критерии, исходно разработанные для исследо-

вательских целей. Впервые для СКВ подобные критерии

опубликованы Американской коллегией ревматологов

(American College of Rheumatology – ACR) в 1982 г., в даль-

нейшем они были модифицированы в 1997 г. и нашли наи-

более широкое применение как в клинических исследова-

ниях, так и в реальной практике, в том числе педиатриче-

ской (табл. 2) [2]. 

Исследование M.B. Ferraz и соавт. показало, что кри-

терии ACR 1997 г. имеют более чем 95% чувствительность

и специфичность для СКВ с ювенильным дебютом [42].
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Таблица 1 Критерии САМ при СКВ (2009)

Клинические критерии
Лихорадка (>38 °C)
Гепатомегалия (≥3 см от реберного края)
Спленомегалия (≥3 см от реберного края)
Геморрагические проявления (пурпура, повышенная кровоточивость, 
экхимозы)
Поражение ЦНС (возбудимость, дезориентация, сонливость, головная
боль, судороги, кома)

Лабораторные критерии
Цитопения двух- или трехростковая (лейкоциты <4,0•109/л, гемоглобин
<90 г/л или тромбоциты <150,0•109/л)
Повышение АСТ (>40 ед/л)
Повышение ЛДГ (>567 ед/л)
Гипофибриногенемия (<1,5 г/л)
Гипертриглицеридемия (>178 мг/дл)
Гиперферритинемия (>500 мкг/л)

Данные патогистологического исследования
Наличие гемофагоцитоза в пунктате костного мозга

Примечание. АСТ – аспартатаминотрансфераза, ЛДГ – лактатдегидрогеназа.
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Так же как для установления диагноза СКВ во взрослом

возрасте, в педиатрической ревматологии необходимо как

минимум 4 из 11 предложенных критериев, однако строгое

следование количественному соответствию критериям

ACR приводит к «выпадению» больных с ранней или нети-

пичной формой болезни, и напротив, их переоценка может

приводить к гипердиагностике СКВ. Проявления СКВ го-

раздо разнообразнее, и часто тяжесть заболевания, а соот-

ветственно, и выбор терапевтической тактики определя-

ются проявлениями, не вошедшими в критерии, что осо-

бенно актуально для детского возраста [43]. В ряде случаев

волнообразность течения СКВ требует наблюдения для

подтверждения достоверного диагноза. Согласно исследо-

ванию, проведенному S.M. Benseler и E.D. Silverman [44],

сроки верификации диагноза могут составлять от 1 мес до

3,3 года, медиана – 4 мес. По данным детского отделения

ФГБНУ НИИР им. В.А. Насоновой, у 1/3 пациентов диаг-

ноз верифицирован через 6 мес и более после дебюта, мак-

симальный срок от дебюта до момента установления диаг-

ноза составил 6 лет. На сроки верификации диагноза влия-

ет и возможность моноорганного дебюта СКВ, который,

по данным российских исследователей, наблюдается более

чем в 20% случаев [17, 18]. Такие пациенты в течение дли-

тельного времени могут наблюдаться у гематологов, неф-

рологов, неврологов и других специалистов в зависимости

от поражения тех или иных органов и систем. 

На этапе установления диагноза недостаточно изу-

ченной, но прогностически значимой остается проблема

«неполной волчанки» («pre-SLE», «preclinical lupus»,

«incomplete lupus erythematosus», «latent lupus», «lupus-like»,

«probable lupus», «undifferentiated connective tissue disease»),

которая может обсуждаться у пациентов как взрослого, так

и детского возраста с диагностическими значениями ауто-

антител и клиническими признаками, характерными для

СКВ, но недостаточными для постановки диагноза (менее

четырех), а также у лиц с повышенным генетическим рис-

ком развития СКВ, но без каких-либо критериев для вери-

фикации диагноза [45]. В исследовании G.S. Alarcon и со-

авт. [46] продемонстрировано, что от 15 до 80% пациентов

с «неполной волчанкой» в дальнейшем имеют достовер-

ный диагноз, нередко эта стадия СКВ развивается до пере-

хода во взрослое состояние. По данным Европейского

мультицентрового исследования, из 122 пациентов с «не-

полной волчанкой» в течение 3 лет достоверным диагноз

стал у 20,5% [47]. Наиболее частыми проявлениями при

«неполной волчанке» служат артриты, фотосенсибилиза-

ция, сыпь на скулах, конституциональные изменения, фе-

номен Рейно, лейкопения, позитивный антинуклеарный

фактор (АНФ); такие пациенты нуждаются в тщательном

клинико-лабораторном мониторинге, исключении воз-

можных провоцирующих факторов в виде инсоляции,

стрессовых ситуаций, вакцинации и, при высоких титрах

АНФ, в назначении аминохинолиновых препаратов [48].

При развитии достоверной СКВ в последующем такие па-

циенты имеют более тяжелые необратимые повреждения

органов и систем [49]. 

В клинической практике по-прежнему актуальной

остается проблема гипердиагностики СКВ, обусловленная

недостаточными знаниями о специфических клинических

проявлениях заболевания, зачастую «механическим» под-

ходом к набору симптомов, часто разрозненных по време-

ни, – гиперемия кожи лица, полиартралгии, субфебрили-

тет, потеря массы тела, кардиалгии, лейкопения, лейкоци-

турия, «белок в моче», АНФ в низких титрах. 

Существенным недостатком критериев ACR являет-

ся отсутствие требований к определенному набору параме-

тров; например, все четыре критерия могут быть только

клиническими, а иммунологические – отсутствовать.

С учетом этого, в 2012 г. группой экспертов Systemic Lupus

International Collaborating Clinics (SLICC) были предложе-

ны новые критерии диагностики СКВ (табл. 3), которые

требуют обязательного наличия не менее четырех критери-

ев, в числе которых обязательно должны быть хотя бы один

иммунологический и хотя бы один клинический, что дела-

ет диагностику СКВ более точной и патогенетически обос-

нованной [50]. В новых критериях расширен перечень ди-

агностически значимых клинических и иммунологических

проявлений заболевания. Критерии SLICC на сегодняш-

ний день вошли в педиатрическую практику, считаются бо-

лее чувствительными, что способствует уменьшению числа

диагностических ошибок, особенно на ранних этапах забо-

левания [51, 52]. 

При диагностике СКВ как во взрослой, так и в педи-

атрической практике основой является определение

спектра антиядерных антител: АНФ, антител к нативной

ДНК (анти-ДНК), рибонуклеопротеиду (РНП), антигену

Смита (анти-Sm) и некоторых других. Следует помнить,

что СКВ без иммунологических маркеров не существует,

хотя в литературе прошлых лет (исследования 70–80-х го-

дов ХХ столетия) можно встретить описания случаев

АНФ-негативной СКВ [53–55]. Применение стандарти-

зированных клеток Нер-2 (эпителиальные клетки рака

гортани человека) в качестве субстрата для определения

AНФ привело к хорошей стандартизации тестов, с замет-

ным повышением чувствительности [56]. В целом,

по данным литературы, нет никакой разницы между

уровнями АНФ у детей и взрослых [16]. В исследовании,

опубликованном B.C. Perilloux и соавт. [57], АНФ присут-

ствует в сыворотке крови у 95–98% детей с СКВ. Выявле-

ние только AНФ в значениях выше референсных для дан-

ной лаборатории не является достаточным для диагно-

стики или для мониторинга СКВ. АНФ имеет низкую

специфичность в отношении этого заболевания, так как

может быть положительным и в других условиях, включая

инфекции, применение лекарственных препаратов, дру-
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Таблица 2 Классификационные критерии СКВ ACR
(1997)

1. Эритематозные высыпания

2. Дискоидная волчанка

3. Фотосенсибилизация

4. Язвы ротовой полости

5. Артриты

6. Серозит (перикардит, плеврит)

7. Поражение почек

8. Поражение ЦНС (судороги/психозы) 

9. Гематологические нарушения:
• гемолитическая анемия с ретикулоцитозом,
• лейкопения <4,0 •109 /л (зарегистрированная 2 раза и более)
• тромбоцитопения <100•109 /л (при отсутствии приема лекарственных

препаратов)

10. Иммунологические нарушения (анти-ДНК, анти-Sm, аФЛ, ложнополо-
жительная RW, ВА)

11. Антиядерные антитела
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гие аутоиммунные заболевания, или даже в популяции

здоровых людей [58, 59]. Исследование J.M. Esdaile и со-

авт. [59] показало, что у 27% детей с положительным АНФ

СКВ не развивалась на протяжении 7-летнего периода

наблюдения. Следовательно, положительный АНФ, осо-

бенно в низких титрах, при отсутствии других клиниче-

ских проявлений не является достаточным для диагно-

стики СКВ. 

Антитела к нативной ДНК (анти-ДНК) весьма спе-

цифичны для СКВ и выявляются примерно у 61–93% де-

тей с активным заболеванием, ассоциируются с большей

частотой люпус-нефрита [16, 60]. Дети, как правило, име-

ют анти-ДНК чаще, чем взрослые [16]. Соотношение ме-

жду уровнем анти-ДНК в сыворотке крови и активности

заболевания является спорным [58]. Однако большинство

исследований показали связь между активным нефритом

и уровнем этих антител в сыворотке [16]. Растущие титры

могут быть предиктором обострения заболевания и сви-

детельствуют о необходимости более пристального на-

блюдения за ребенком [59]. Антиген Смита (анти-Sm)

также весьма специфичен для СКВ, но обнаруживается

только примерно у 50% пациентов [3]. Определение уров-

ня сывороточного комплемента входит в критерии SLICC

2012 г., полезно для оценки активности заболевания и мо-

жет также служить дополнительным аргументом в пользу

выбора более интенсивной схемы терапии, особенно для

детей с люпус-нефритом, 90% которых имеют низкое со-

держание комплемента. При эффективном лечении уро-

вень комплемента поднимается [60]. Согласно данным

литературы, у больных СКВ с полным дефицитом C4 пре-

обладают кожные проявления и невысокая активность

нефрита, среди других иммунологических проявлений

отмечается, как правило, наличие положительных анти-

Ro-антител, низкие и даже нормальные значения анти-

ДНК [61]. Вместе с тем следует помнить о возможности

врожденного дефицита компонентов системы компле-

мента у пациентов детского возраста. В этом случае при

отчетливой положительной динамике на фоне терапии

уровень комплемента может оставаться низким. Таким

образом, уровень сывороточного комплемента не всегда

может быть полезным для мониторинга активности СКВ

у детей. 

С учетом появления новых диагностических и тера-

певтических возможностей прогноз при СКВ с ювениль-

ным дебютом значительно улучшился в последнее десяти-

летие, 10-летняя выживаемость составляет >90%, что со-

поставимо с таковой у взрослых [2, 4, 62]. Среди основных

причин смерти можно выделить поражение почек, высо-

кую активность СКВ с быстрым формированием полиор-

ганной недостаточности, тромбозы и инфекции [63]. Боль-

шей частотой тяжелых инфекций, уменьшающихся с воз-

растом начала заболевания, можно частично объяснить

худшую выживаемость, наблюдаемую при развитии СКВ

в предпубертатном периоде [63]. 

Обобщая все вышеизложенное, следует подчеркнуть,

что СКВ – это хроническое аутоиммунное заболевание,

которое сложно диагностировать из-за мультиорганного

поражения и гетерогенности клинических проявлений.

О необходимости включить СКВ в круг дифференцируе-

мых состояний следует помнить при обследовании детей,

особенно девочек-подростков, с неспецифическими кон-

ституциональными нарушениями (усталость, лихорадка,

миалгии, артралгии), при сочетании конституциональных

нарушений с лейкопенией, особенно лимфопенией,

при тромбоцитопении с незначительными конституцио-

нальными особенностями и положительным АНФ, в слу-

чаях безуспешного лечения предполагаемой «инфекции»,

при сочетании артралгий, неспецифической сыпи, лихо-

радки, потери массы тела с мочевым синдромом, при на-

личии любого, не объяснимого другими причинами муль-

тиорганного поражения. 

От сроков верификации диагноза зависит прогноз,

так как более агрессивное течение СКВ у детей и подрост-

ков как в самом дебюте, так и с течением времени приво-

дит к большей частоте органных повреждений и смертно-

сти, чем при СКВ взрослых. Кроме того, необходимо пом-

нить, что дети с СКВ сталкиваются с «недетской пробле-

мой» непредсказуемой, рецидивирующей болезни в пубер-

татный период, который и без того является сложным вре-
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Таблица 3 Классификационные критерии СКВ SLICC
(2012)

Клинические критерии

1. Острое, активное Сыпь на скулах
поражение кожи Буллезные высыпания

Токсический эпидермальный некроз
Макулопапулезная сыпь
Фотосенсибилизация
Подострая кожная волчанка

2. Хроническая Классическая дискоидная сыпь
кожная волчанка Гипертрофические поражения кожи

Панникулит
Поражение слизистой оболочки
Отечные эритематозные бляшки на туловище
Капиллярит 
Дискоидная красная волчанка

3. Язвы слизистой Ротовой полости
оболочки Носовой полости

4. Нерубцовая алопеция

5. Артрит

6. Серозит Плеврит (плевральный выпот 
или шум трения плевры)
Перикардит (перикардиальный выпот,
или шум трения перикарда, 
или электрокардиографические признаки 
перикардита)

7. Поражение почек Протеинурия >0,5 г/сут
Эритроцитурия/цилиндрурия >5

8. Нейропсихические Эпилептический приступ
поражения Психоз

Моно/полиневрит
Миелит
Патология черепных нервов
Острое нарушение сознания

9. Гемолитическая анемия

10. Лейкопения
Лимфопения

11. Тромбоцитопения

Иммунологические критерии

1. Антинуклеарные антитела выше уровня диапазона референс-лаборатории

2. Анти-ДНК выше уровня диапазона референс-лаборатории

3. Наличие антител к ядерному антигену Смита (анти-Sm)

4. Положительные антифосфолипидные антитела

5. Низкий уровень компонентов комплемента (С3, С4, СР50)

6. Положительная реакция Кумбса при отсутствии гемолитической анемии
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менем жизни, когда важны внешний вид, самооценка

и поиск своего места в жизни. Признание этих специфиче-

ских проблем ювенильной СКВ является ключом к опти-

мальному решению вопросов диагностики, грамотной

оценки активности и подбора терапии у данного контин-

гента больных. Долгосрочные результаты исследований

СКВ с ювенильным дебютом ограничены, но в настоящее

время интерес к этой работе стремительно возрастает и но-

вые данные смогут стать основой для более индивидуаль-

ного подхода к лечению СКВ у детей и подростков. 
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П р о г р а м м а  н е п р е р ы в н о г о  п о с л е д и п л о м н о г о  о б р а з о в а н и я  в р а ч е й

1. В отличие от СКВ у взрослых, при ювенильном дебюте
отмечается:
А. Более частое развитие ремиссии

Б. Чаще поражение почек, нейропсихические

проявления и гемолитическая анемия

В. Редко развивается полиартрит 

Г. Все вышеперечисленное верно

2. У детей возможен моноорганный дебют СКВ:
А. Верно

Б. Неверно

3. Низкий уровень сывороточного комплемента у детей 
при СКВ:
А. Входит в критерии SLICC 2012 г.

Б. Учитывается при оценке активности СКВ

В. Коррелирует с активностью люпус-нефрита

Г. Может быть проявлением врожденного дефицита

компонентов системы комплемента

Д. Все вышеперечисленное верно

4. Выявление АНФ в высоком титре:
А. Однозначно свидетельствует в пользу СКВ

Б. Никогда не встречается при поствакцинальном

аутоиммунном синдроме

В. Не является достаточным для диагностики или 

для мониторинга СКВ

5. Возможные варианты анемии при СКВ у детей:
А. Анемия хронического заболевания

Б. Железодефицитная анемия

В. Кумбс-позитивная гемолитическая анемия

Г. Все вышеперечисленное верно

6. Гиперферритинемия при СКВ:
А. Ассоциирована с серозитом, тромбоцитопенией,

высоким уровнем волчаночного антикоагулянта

и антикардиолипиновых антител

Б. Может быть проявлением вторичного САМ

В. Характерна для присоединения системной

инфекции

Г. Все вышеперечисленное верно

7. Для постановки диагноза согласно критериям SLICC
2012 г. необходимо:
А. Более четырех клинических критериев

Б. Более четырех иммунологических критериев

В. Наличие не менее четырех критериев, 

среди которых обязательно должен быть 

хотя бы один клинический и

один иммунологический

8. К наиболее распространенным поражениям кожи 
при СКВ у детей относится:
А. Острое поражение кожи в виде эритематозной,

слегка приподнимающейся, незудящей сыпи,

распространяющейся на область переносицы

и скул

Б. Хроническая дискоидная сыпь

В. Неспецифические проявления по типу 

феномена Рейно и livedo reticularis

9. Прогностически неблагоприятные факторы 
при ювенильном дебюте СКВ:
А. Возраст дебюта до 10 лет

Б. Поражение почек в дебюте 

В. Мужской пол

Г. Поражение ЦНС

Д. Все вышеперечисленное верно

10. Нейролюпус при ювенильном дебюте СКВ:
А. Относительно частое проявление СКВ детского

возраста, большинство пациентов имеют 

более одного проявления поражения ЦНС,

является определяющим при выборе терапии

Б. Очень редко встречается при ювенильном 

дебюте СКВ, прогностически более

неблагоприятен в старшей возрастной группе

11. Возможные причины мочевого синдрома при СКВ:
А. Нефрит как проявление активности заболевания

Б. Присоединение сопутствующей инфекции 

В. Ятрогенное поражение

Г. Все вышеперечисленное верно

12. Типичный характер поражения опорно-двигательного
аппарата при СКВ у детей:
А. Неэрозивный недеформирующий симметричный

полиартрит

Б. Олигоартрит

В. Поражение аксиального скелета

Г. Все вышеперечисленное верно
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