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Ревматические заболевания (РЗ) дет-

ского возраста относятся к числу нозологий

с потенциально неблагоприятным прогно-

зом, что требует от врачей своевременной

и адекватной современному состоянию науч-

ных достижений тактики диагностики и ле-

чения. С учетом относительно низкой (по

сравнению с другими соматическими забо-

леваниями) распространенности РЗ и, соот-

ветственно, недостаточной информирован-

ности практических врачей-педиатров, воз-

можность оказания таким больным высоко-

квалифицированной медицинской помощи

напрямую связана с проблемой создания на

международном уровне единых диагностиче-

ских и терапевтических подходов. Педиатри-

ческой ревматологической международной

организацией по клиническим исследовани-

ям (PRINTO, https://www.printo.it), объеди-

няющей специалистов из 88 стран (635 цент-

ров), проводится большая научная и методо-

логическая работа в рамках проекта SHARE
(Single Hub and Access point for paediatric

Rheumatology in Europe), направленная на

разработку рекомендаций по ведению паци-

ентов с основными РЗ у детей и подростков.

В июне 2017 г. международной комиссией

экспертов – участников проекта SHARE, со-

стоявшей из педиатров-ревматологов и неф-

рологов, были опубликованы новые реко-

мендации по диагностике и лечению систем-

ной красной волчанки (СКВ) с ювенильным

дебютом [1]. Они стали результатом система-

тизированного обобщения достижений со-

временной науки и клинической практики,

выполненного путем отбора наиболее значи-

мых публикаций по этой проблеме с после-

дующей экспертизой их методологического

уровня и доказательной базы, и могут счи-

таться важной вехой в развитии концепции

диагностики и терапии этого многогранного

и жизнеугрожающего заболевания детско-

подросткового возраста. 

Актуальность создания подобных реко-

мендаций для педиатрической практики обу-

словлена особенностями манифестации

СКВ, начавшейся в детском и подростковом

возрасте. Для детей характерно более агрес-

сивное течение заболевания, чаще отмеча-

ются поражение почек, нейропсихические

нарушения и гемолитическая анемия, более

разнообразны кожные проявления и шире

Международные и российские рекомендации по лечению ревматических заболеваний

ФГБНУ «Научно-
исследовательский
институт ревматологии
им. В.А. Насоновой»,
Москва, Россия
115522, Москва,
Каширское шоссе, 34А

V.A. Nasonova Research
Institute of
Rheumatology, Moscow,
Russia
34A, Kashirskoe Shosse,
Moscow 115522

Контакты: Мария
Игоревна Каледа; 
kaleda-mi@yandex.ru

Contact: Maria Kaleda;
kaleda-mi@yandex.ru

Поступила 07.06.18

Современные международные рекомендации
по диагностике и лечению системной 
красной волчанки с ювенильным дебютом
Каледа М.И., Никишина И.П.

Системная красная волчанка (СКВ) с дебютом в детском и подростковом возрасте представляет существен-

ную проблему в практике педиатров и ревматологов ввиду диагностических сложностей, особенностей тече-

ния и большей вероятности неблагоприятного прогноза. До 20% больных СКВ заболевают в возрасте млад-

ше 18 лет. Только у 13% пациентов с ювенильным дебютом во взрослом состоянии имеется безмедикамен-

тозная ремиссия при более низком, чем в популяционном контроле, качестве жизни. Статья посвящена об-

суждению последних международных рекомендаций по диагностике, мониторингу и лечению СКВ у детей

и подростков, опубликованных в 2017 г., с комментариями, основанными на данных литературы и на прак-

тическом опыте ведения подобных пациентов. 

Ключевые слова: системная красная волчанка; клинические рекомендации; детский возраст.

Для ссылки: Каледа МИ, Никишина ИП. Современные международные рекомендации по диагностике и ле-

чению системной красной волчанки с ювенильным дебютом. Научно-практическая ревматология.

2018;56(4):405-415.

CURRENT INTERNATIONAL GUIDELINES FOR THE DIAGNOSIS 
AND TREATMENT OF JUVENILE-ONSET SYSTEMIC LUPUS ERYTHEMATOSUS 

Kaleda M.I., Nikishina I.P. 

Systemic lupus erythematosus (SLE) with its onset in childhood or adolescence is a significant problem in the practice

of pediatricians and rheumatologists due to diagnostic difficulties, clinical features, and the greater likelihood of unfa-

vorable prognosis. About 20% of SLE patients fall ill at the age of 18 years. Only 13% of patients with juvenile-onset

SLE have a drug-free remission in adulthood and have a lower quality of life than population controls. The paper dis-

cusses the latest international guidelines for the diagnosis, monitoring, and treatment of SLE in children and adoles-

cents, which were published in 2017, with comments based on the data available in the literature and on practical

experiences in managing these patients.

Keywords: systemic lupus erythematosus; clinical guidelines; childhood.

For reference: Kaleda MI, Nikishina IP. Current international guidelines for the diagnosis and treatment of juvenile-

onset systemic lupus erythematosus. Nauchno-Prakticheskaya Revmatologiya = Rheumatology Science and Practice.

2018;56(4):405-415 (In Russ.).

doi: 10.14412/1995-4484-2018-405-415



406 Научно-практическая ревматология. 2018;56(4):405–415

спектр выявляемых аутоантител [2–9]. При ежегодной за-

болеваемости 0,3–0,9 на 100 тыс. детей и распространен-

ности в диапазоне от 1,89 до 25,7 на 100 тыс. детей во всем

мире, включая Европу [10–17], СКВ с ювенильным дебю-

том попадает в Европе в категорию орфанных заболева-

ний [18]. Ее низкая распространенность усложняет про-

ведение полномасштабных клинических исследований

и создание международных рекомендаций по лечению

и мониторингу подобных пациентов. Вследствие этого

подходы к терапии СКВ различаются в разных странах,

а взгляды врачей на одну и ту же клиническую ситуацию

могут варьировать даже у специалистов в пределах одного

центра [19]. Это свидетельствует об острой потребности

в выработке международных унифицированных подходов

к диагностике, лечению и наблюдению детей и подрост-

ков с СКВ. 

Данные рекомендации были получены с использо-

ванием стандартной операционной процедуры достиже-

ния консенсуса экспертов, предполагающей достижение

соглашения по каждому пункту более чем у 80% участни-

ков. На первоначальном этапе в базе данных

PubMed/MEDLINE, EMBASE и Cochrane был проведен

систематический поиск литературы на основе конкрет-

ных исследовательских задач с отбором только тех публи-

каций, которые имели отношение к СКВ у детей и подро-

стков, за исключением посвященных СКВ новорожден-

ных, антифосфолипидному синдрому и «узким» аспектам

волчаночного нефрита. Каждая публикация оценивалась

двумя, при необходимости – тремя независимыми экс-

пертами. Таким образом, из первоначально рассматрива-

емых 9341 публикации только 78 были расценены как

значимые для клинической практики (из них 27 посвяще-

ны нейропсихическим проявлениям СКВ у детей). 

В результате выполненной работы были сформули-

рованы рекомендации из 25 пунктов, касающиеся ключе-

вых подходов к диагностике и лечению СКВ с ювениль-

ным дебютом: 11 – по диагностике, 9 – по мониторингу

и 5 – по общим подходам к лечению. Указанные рекомен-

дации не включают положения, связанные с волчаночным

нефритом и антифосфолипидным синдромом, которые

сформулированы и опубликованы отдельно. В данной ста-

тье представлены основные положения этих рекоменда-

ций с комментариями.

А. Рекомендации по диагностике
Рекомендация 1. На основании существующей на сегод-
няшний день доказательной базы (основанной, главным
образом, на исследованиях у взрослых пациентов) кри-
терии SLICC 2012 г. могут быть применимы при СКВ
с ювенильным дебютом в качестве классификационных
критериев (уровень доказательности 3, сила рекомен-

дации С).

Для диагностики СКВ как у взрослых, так и у детей

в настоящее время используются классификационные

критерии, исходно разработанные для клинических иссле-

дований. Впервые для диагностики СКВ такие критерии

опубликовала в 1982 г. Американская коллегия ревматоло-

гов (American College of Rheumatology – ACR), они были

модифицированы в 1997 г. и нашли широкое применение

в практическом здравоохранении, в том числе в педиатри-

ческой практике [20]. В 2012 г. группой экспертов Systemic

Lupus International Collaborating Clinics (SLICC) опублико-

ваны новые критерии для диагностики СКВ [21]. Предста-

вляется обоснованным предпочтительное использование

критериев SLICC 2012 г., так как в них расширен перечень

диагностически значимых клинических и иммунологиче-

ских проявлений заболевания, что дает возможность диаг-

ностики на более ранних стадиях. Обязательным требова-

нием для постановки диагноза является наличие не менее

четырех критериев, среди которых должен присутствовать

по крайней мере один клинический и один иммунологиче-

ский, что дает возможность уменьшить частоту диагности-

ческих ошибок. Исследования последних лет продемонст-

рировали большую чувствительность этих критериев в пе-

диатрической практике, по сравнению с критериями ACR

[7, 8]. 

Рекомендация 2. При выявлении антинуклеарного фак-
тора (АНФ) в сочетании с по меньшей мере двумя кли-
ническими или одним клиническим и одним иммуноло-
гическим критериями SLICC оправданно направление
пациента к специалисту ревматологу (уровень доказа-

тельности 3, сила рекомендации С).

У пациентов как взрослого, так и детского возраста

с диагностическими значениями аутоантител и клиниче-

скими признаками, характерными для СКВ, но недоста-

точными для постановки диагноза (<4), а также у лиц с по-

вышенным генетическим риском развития СКВ, но без ка-

ких-либо критериев для верификации диагноза может об-

суждаться наличие «неполной волчанки» (pre-SLE, preclin-

ical lupus, incomplete lupus erythematosus, latent lupus, lupus-

like, probable lupus, undifferentiated connective tissue disease)

[22]. По данным литературы, от 15 до 80% пациентов с «не-

полной волчанкой» в дальнейшем имеют достоверный ди-

агноз, нередко эта стадия СКВ развивается до наступления

совершеннолетия. G.S. Alarcon и соавт. [23] продемонст-

рировали, что пациенты с одним критерием ACR набирали

более четырех критериев для достоверного диагноза в сре-

днем более чем через 3 года, с двумя и тремя критериями –

через 2,5 и 1 год соответственно. Максимальный срок до

подтверждения диагноза с момента первого обращения

к врачу составил 328 мес. По данным Европейского муль-

тицентрового исследования, из 122 пациентов с «неполной

волчанкой» в течение 3 лет достоверным диагноз стал

у 20,5% [24]. С учетом указанных данных, подобные паци-

енты обязательно должны наблюдаться ревматологом.

Рекомендация 3. В стандартное обследование детей
и подростков при подозрении на СКВ следует включать
определение антител к Sm (анти-Sm), рибонуклеопро-
теиду (анти-РНП), Ro/SS-A (анти-Ro/SS-A)
и La/SS-B (анти-La/SS-B) (уровень доказательности

3, сила рекомендации С).

СКВ – аутоиммунное заболевание, отличительной

чертой которого является наличие аутоантител, особенно

тех, которые направлены на ядерные аутоантигены (анти-

нуклеарные антитела – АНА). Наряду с АНФ, при СКВ

важное значение имеет выявление антител к нативной

ДНК (анти-ДНК), РНП, антигену Смита (анти-Sm), анти-

Ro/SS-A и анти-La/SS-B (в совокупности – так называе-

мые «экстрагируемые ядерные антигены»). Согласно дан-

ным литературы, при СКВ с ювенильным дебютом анти-

ДНК выявляются у 54–93%; анти-Sm – у 17–52%; анти-

РНП – у 22–50%; анти-Ro/SS-A – у 33–54%; анти-La/SS-

B – у 14–32% больных [25–32]. С учетом более широкого

спектра антител, выявляемых в детской популяции, на эта-

пе диагностики СКВ с ювенильным дебютом настоятельно

рекомендуется их исследование. Однако следует отметить,
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что на сегодняшний день не выявлено антител с опреде-

ленными прогностическими качествами (например, пре-

дикторов тяжести течения заболевания, возможности фор-

мирования стойкой ремиссии, вовлечения определенных

органов, риска повреждения), несмотря на многочислен-

ные усилия по их поиску [33–41].

Рекомендация 4. При выявлении очевидных клинических
критериев СКВ и позитивном результате теста на
АНФ диагноз может быть подтвержден, несмотря на
отсутствие других иммунологических критериев (уро-

вень доказательности 3, сила рекомендации С).

Следует помнить, что в отсутствие аутоантител диаг-

ноз СКВ неправомочен, хотя, по данным ряда исследова-

ний, около 5–8,9% пациентов с диагнозом СКВ, верифи-

цированным согласно критериям ACR 1997 г., были нега-

тивными по АНФ [42, 43]. Однако эти исследования про-

водились в 70–80-е годы ХХ в., когда при определении

AНФ проводилась непрямая реакция иммунофлюоресцен-

ции с использованием разнообразных субстратов: клетки

печени крысы, мыши, селезенки человека. Применение

стандартизированных клеток Нер-2 (эпителиальные клет-

ки рака гортани человека) в качестве субстрата для опреде-

ления AНФ привело к хорошей стандартизации тестов,

с заметным повышением чувствительности [44]. Сущест-

венным моментом является то, что у пациентов, у которых

не выявлены антитела к ДНК и/или к экстрагируемым

ядерным антигенам, диагноз СКВ может быть верифици-

рован при наличии положительного результата теста на

АНФ.

Рекомендация 5. При СКВ с ювенильным дебютом
следует учитывать возможность врожденного дефи-
цита комплемента, особенно в группе пациентов ран-
него возраста (уровень доказательности 3, сила реко-

мендации С). 

Врожденная недостаточность системы комплемента

может обсуждаться в качестве фактора, предрасполагаю-

щего к развитию СКВ у детей младшего возраста. На сего-

дняшний день выявлены варианты моногенной СКВ, свя-

занной с мутациями генов С3- и С4-компонентов компле-

мента, которые предрасполагают к тяжелому течению СКВ

[45, 46]. C другой стороны, раннее выявление дефицита

комплемента может способствовать улучшению результа-

тов мониторинга, включая адекватное лечение интеркур-

рентных инфекций, повышающих смертность у этой кате-

гории больных [47, 48]. Следовательно, исследование ком-

понентов комплемента (CH50, AP50, C3 и C4) имеет важ-

ное значение при СКВ, особенно с ювенильным дебютом.

В случае отсутствия повышения уровня комплемента при

достоверном положительном ответе на терапию СКВ не-

обходимо помнить о возможности врожденного дефицита

комплемента и, по возможности, провести соответствую-

щее молекулярно-генетическое исследование.

Рекомендация 6. Всем пациентам с подозрением на
СКВ необходимо выполненять рентгенографию органов
грудной клетки (уровень доказательности 3, сила реко-

мендации С).

Рентгенография органов грудной клетки входит

в обязательный перечень диагностических исследований

при СКВ. Поражение дыхательной системы у пациентов

детского возраста в рамках СКВ встречается реже, чем

у взрослых (10–31%), и включает плеврит, пневмонит, ин-

фекционную пневмонию, геморрагический альвеолит, ле-

гочную гипертензию, пневмоторакс. Несмотря на относи-

тельно низкую частоту этих проявлений, они могут быть

ранними и опасными для жизни, требующими безотлага-

тельных диагностических (в том числе дифференциальной

диагностики с неопластическим, инфекционным процес-

сом) и терапевтических мероприятий [49–51]. 

Рекомендация 7. В обязательный перечень обследова-
ний при подозрении на СКВ у детей и подростков долж-
ны включаться электрокардиография (ЭКГ) и эхокар-
диография (ЭхоКГ) (уровень доказательности 3, сила

рекомендации С). 

Поражение сердечно-сосудистой системы выявляет-

ся в 52–89% случаев и служит одной из наиболее важных

причин формирования стойкого повреждения, приводя-

щего к инвалидности и смертности у пациентов с СКВ,

особенно если оно не выявляется на ранних стадиях. Наи-

более часто поражаются оболочки сердца и миокард: пери-

кардит, миокардит, значительно реже в последние годы –

эндокардит (вальвулит митрального, крайне редко – аор-

тального или трехстворчатого клапанов) или его исходы

в виде уплотнения створок либо специфичный для СКВ

бородавчатый эндокардит Либмана–Сакса. Данные

ЭхоКГ нередко демонстрируют наличие перикардиально-

го выпота даже у тех детей, которые не имеют клинических

признаков поражения сердца [52], поэтому рекомендуется

использовать базовую ЭхоКГ и ЭКГ у каждого пациента

с СКВ. 

Рекомендация 8. Детям и подросткам с СКВ, имею-
щим клинические признаки поражения органов дыхания
(при отсутствии острой инфекции), необходимо про-
водить исследование функции внешнего дыхания, вклю-
чая оценку диффузионной способности легких (уровень

доказательности 3, сила рекомендации С). 

Согласно проведенным исследованиям, снижение

функции внешнего дыхания выявляется у детей с СКВ да-

же при отсутствии клинических или рентгенологических

признаков поражения легких и, как правило, обусловлено

активностью заболевания [53]. Использование легочных

функциональных тестов может быть ценным диагностиче-

ским инструментом для оценки степени вовлеченности

в патологический процесс легких, а также субклиническо-

го процесса, который, по данным ряда авторов, встречает-

ся у детей чаще, чем у взрослых [54]. Характерно наруше-

ние легочной вентиляции по обструктивно-рестриктивно-

му типу. 

Рекомендация 9. При сниженной толерантности
к физической нагрузке у детей и подростков с СКВ
необходимо включить в базовый перечень необходи-
мых обследований рентгенографию органов грудной
клетки, исследование функции внешнего дыхания,
ЭхоКГ и ЭКГ (уровень доказательности 3, сила реко-

мендации С). 

Плохая переносимость физической нагрузки может

свидетельствовать о наличии легочного и/или сердечного

поражения в рамках СКВ, которое нередко на ранних эта-

пах заболевания протекает бессимптомно [51, 52, 54–57].

Периодический мониторинг для оценки вовлечения и/или

прогрессирования поражения этих органов входит в оцен-

ку активности СКВ с помощью валидированных шкал ак-

тивности (SLEDAI, ECLAM, BILAG) и учитывается при

определении индекса повреждения (SDI). Несмотря на от-

носительно невысокую частоту, сердечно-легочные прояв-

ления СКВ могут иметь решающее значение при выборе

терапевтической тактики.
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Рекомендация 10. При фебрильной лихорадке у детей
и подростков с СКВ необходимо обследование на инфек-
ции и синдром активации макрофагов (САМ) (уровень

доказательности 3, сила рекомендации С). 

Как присоединение инфекции, так и развитие САМ

служат факторами, утяжеляющими прогноз при СКВ, по-

этому любой эпизод фебрильной лихорадки у этих пациен-

тов должен обязательно оцениваться как с позиции прояв-

лений самого заболевания, так и с учетом возможного при-

соединения данных осложнений.

Рекомендация 11. При подозрении на САМ следует
рассмотреть возможность выполнения пункции кост-
ного мозга, однако если пациент находится в неста-
бильном состоянии и исследование невозможно,
то отсутствие результатов костномозговой пунк-
ции не может служить основанием для отсрочки
коррекции лечения (уровень доказательности 3, сила

рекомендации С). 

САМ – редкое, но тяжелое, жизнеугрожающее

осложнение СКВ, характеризующееся фебрильной ли-

хорадкой, вовлечением ряда органов (поражение цент-

ральной нервной системы – ЦНС, гепатомегалия, спле-

номегалия), панцитопенией, коагуляционными наруше-

ниями, повышением концентрации ферментов печени,

ферритина и триглицеридов [58, 59]. В 2009 г. были опуб-

ликованы предварительные рекомендации по диагно-

стике САМ при СКВ у детей и подростков, согласно ко-

торым проведение биопсии костного мозга требуется

только в сомнительных случаях [58]. С практической

точки зрения для изучения причины цитопении может

быть полезно выполнение костномозговой пункции,

в том числе для исключения гемофагоцитоза, однако

с учетом того, что САМ является жизнеугрожающим со-

стоянием, в случае нестабильности пациента лечение

стоит назначать по жизненным показаниям без обяза-

тельного проведения этой диагностической процедуры

при достоверном диагнозе. 

Б. Мониторирование пациентов 
с системной красной волчанкой
Рекомендация 1. Необходимо регулярно контролиро-
вать активность заболевания, включая оценку физи-
кального статуса (в том числе массы тела, роста, ар-
териального давления), исследование общего анализа
мочи, суточной протеинурии, развернутого клиническо-
го анализа крови, СОЭ, биохимического анализа крови
с обязательным определением содержания альбумина,
креатинина, С3-, С4-компонентов комплемента, ан-
ти-ДНК, скорости клубочковой фильтрации (уровень

доказательности 2AB/3, сила рекомендации B–C/С). 

Наблюдение педиатром-ревматологом должно про-

ходить на регулярной основе, особенно на этапе верифи-

кации диагноза, подбора терапии и последующей оценки

динамики состояния до достижения неактивного статуса

заболевания с выполнением основного набора физикаль-

ных и лабораторных исследований при каждом посеще-

нии [60, 61]. Из приведенных выше рекомендованных для

каждого визита исследований спорной, пожалуй, предста-

вляется целесообразность определения анти-ДНК, С3-,

С4-компонентов комплемента у всех пациентов вне зави-

симости от исходной активности СКВ; частота этих иссле-

дований должна быть обоснована высокой активностью

процесса.

Рекомендация 2. Оценку активности заболевания сле-
дует проводить каждые 2–4 нед в течение первых
2–4 мес после постановки диагноза или обострения,
далее – в зависимости от ответа на лечение (уровень

доказательности 3, сила рекомендации С). 

Рекомендуемая частота посещений с оценкой актив-

ности заболевания во время каждого визита аналогична

рекомендациям по мониторингу активности СКВ у взрос-

лых пациентов и зависит от проявлений заболевания и ин-

дивидуального ответа на терапию [62–64].

Рекомендация 3. У детей, получающих системные глю-
кокортикоиды (ГК), необходимо регулярно проводить
оценку темпов линейного роста (уровень доказательно-

сти 2A, сила рекомендации В). 

Начало СКВ в детском возрасте, близком к моменту

максимального линейного роста, может вызвать особенно

значительную задержку роста и полового развития, что

обусловлено рецидивирующим течением самого заболева-

ния и/или применением ГК. По этой причине необходимы

регулярный мониторинг данных показателей и коррекция

проводимой терапии при необходимости [65, 66].

Рекомендация 4. Оценку активности СКВ у детей
и подростков следует проводить, используя стандар-
тизованный показатель активности болезни, такой
как SLEDAI-2K или pBILAG-2004 (уровень доказатель-

ности 4, сила рекомендации D). 

Так же, как для взрослых пациентов с СКВ, настоя-

тельно рекомендуется, чтобы текущая активность заболе-

вания и ответ на терапию оценивались с помощью соответ-

ствующего индекса (комбинации клинических и лабора-

торных признаков СКВ), разработанного с целью стандар-

тизации оценки активности заболевания. На сегодняшний

день существует несколько подобных оценочных шкал,

среди которых чаще используются SLE Disease Activity

Index (SLEDAI) и British Isles Lupus Assessment Group Index

(BILAG) [67–70].

Рекомендация 5. У всех детей с СКВ необходимо еже-
годно оценивать степень необратимых нарушений,
т. е. нанесенного болезнью ущерба, используя стандар-
тизованный педиатрический индекс повреждения SDI
(уровень доказательности 3, сила рекомендации С).

Индекс повреждения SLICC/ACR – утвержденный

инструмент оценки степени кумулятивного повреждения

органов и систем, возникшего как в результате активности

СКВ, так и вследствие проводимой терапии с момента на-

чала заболевания, – учитывает стойкие признаки, сохраня-

ющиеся более 6 мес. В отличие от индекса, используемого

у взрослых, педиатрическая версия включает задержку рос-

та (рост ниже третьего квартиля для данного возраста, ско-

рость роста за 6 мес ниже третьего квартиля для данного

возраста) и задержку полового развития (задержка в разви-

тии двух половых признаков; оценка по Таннеру более чем

на 2 SD ниже среднего показателя возрастной нормы) [64].

Рекомендация 6. Все пациенты с СКВ должны осмат-
риваться офтальмологом (уровень доказательности 3,

сила рекомендации С).

При СКВ описан достаточно широкий спектр оф-

тальмологических проявлений, включая ретинопатию

и неврит зрительного нерва. Кроме того, ГК и гидрокси-

хлорохин, которые наиболее часто используются в лечении

СКВ, могут индуцировать поражение глаз [71–73]. Все вы-

шеизложенное обусловливает необходимость регулярного

офтальмологического контроля.
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Рекомендация 7. Ежегодный офтальмологический
скрининг необходим детям и подросткам с СКВ, кото-
рые получают гидроксихлорохин (уровень доказатель-

ности 3, сила рекомендации С).

Исследования, проведенные на взрослых пациентах

с СКВ, демонстрируют, что при длительном применении

гидроксихлорохина риск развития ретинопатии повыша-

ется. У пациентов детского возраста, к сожалению, подоб-

ных исследований не проводилось, однако, с учетом дан-

ных, полученных на основе анализа применения этого

препарата у детей с ювенильным идиопатическим артри-

том, при назначении >6,5 мг/кг гидрохлорохина в сутки

риск поражения сетчатки увеличивается [74–76]. Таким

образом, офтальмологический скрининг представляется

обязательным и оправданным.

Рекомендация 8. Пациентам с поражением кожи
в рамках СКВ необходима защита от прямых сол-
нечных лучей (уровень доказательности 3, сила реко-

мендации С).

Несмотря на скудные данные литературы, подтвер-

ждающие преимущества защиты от солнца у пациентов

с СКВ, солнцезащитные средства широко рекомендуют-

ся для предотвращения фоточувствительной сыпи и как

часть общепрофилактических мероприятий. Исследова-

ние H. Stege и соавт. [77], выполненное на 11 взрослых

пациентах с СКВ, продемонстрировало, что некоторые

(но не все) виды солнцезащитных средств обладают

протективным действием в отношении поражения ко-

жи, связанного с воздействием ультрафиолетового из-

лучения.

Рекомендация 9. При СКВ с ювенильным дебютом ско-
ординированная программа перехода из педиатрической
сети во взрослую с участием детских и взрослых специ-
алистов имеет решающее значение для обеспечения не-
прерывности наблюдения и терапии и оптимизации
долгосрочных результатов, включая предотвращение
летальных исходов (уровень доказательности 3, сила

рекомендации С).

Только 13% пациентов с ювенильным дебютом

имеют безмедикаментозную ремиссию во взрослом воз-

расте при более низком, чем в популяционном контро-

ле, качестве жизни, что отчасти может быть обусловлено

дополнительными трудностями, связанными с измене-

нием системы медицинского наблюдения, сменой леча-

щего врача на фоне физиологических, психологических

и социальных сложностей «переходного» возраста. Од-

ной из основных проблем этого периода является несо-

блюдение рекомендованной медикаментозной терапии

[78–82]. Согласно исследованию E.F. Lawson и соавт.

[78], пациенты с СКВ, оставшиеся под наблюдением пе-

диатра, регулярнее посещают врача и с большей вероят-

ностью принимают иммуносупрессивные препараты (94

и 68; 89 и 34% соответственно). Около 50% пациентов

имеют хотя бы одну проблему с лекарственными назна-

чениями, 40% – психологические проблемы при перехо-

де во «взрослую» ревматологическую практику. Все это

обусловливает необходимость особо пристального вни-

мания к данному контингенту больных: им необходимо

помогать развивать навыки самоконтроля в отношении

своего клинического состояния, регулярности приема

медикаментозных препаратов, выполнения контроль-

ных обследований и визитов к ревматологу. В 2016 г.

опубликованы рекомендации EULAR по рациональной

организации процесса передачи пациентов с РЗ, в том

числе с СКВ, из детской во взрослую ревматологиче-

скую службу [83].

В. Рекомендации по лечению
Рекомендация 1. Все дети с СКВ должны получать те-
рапию гидроксихлорохином (уровень доказательности

2А, сила рекомендации B). 

Данная рекомендация основана на анализе 95 иссле-

дований у взрослых пациентов с СКВ, которые демонстри-

руют повышение частоты ремиссий, снижение риска ре-

цидивов и уменьшение индекса повреждения при благо-

приятном профиле безопасности на фоне длительного

приема гидроксихлорохина [74]. 

Действительно, ряд авторов отмечают повышение

частоты назначения этого препарата на ранних сроках по-

сле верификации диагноза [84], что может быть обусловле-

но данными о снижении уровня липидов и уменьшении

риска тромботических осложнений под влиянием такой

терапии, а также сведениями о ее гепатопротективном дей-

ствии и уменьшении риска развития диабета у больных

СКВ [74, 85]. Однако, на наш взгляд, представляется не

вполне оправданным вынесение данной рекомендации на

первый план, без обсуждения нюансов назначения ГК

у этого контингента пациентов.

Рекомендация 2. При наличии показаний для изменения
схемы лечения необходимо учитывать фактор привер-
женности ему у конкретного пациента (уровень дока-

зательности 3, сила рекомендации С). 

Низкая приверженность терапии у пациентов под-

росткового возраста ассоциируется с персистированием

более высоких показателей активности и формированием

большего ущерба от болезни при сравнительно небольшой

продолжительности заболевания [86–88]. По данным ли-

тературы, комплаенс в этой возрастной группе может соот-

ветствовать 50%, при этом тяжесть течения заболевания

и частота обострений не гарантируют приверженности ле-

чению [89]. Следовательно, фактор комплаенса необходи-

мо по возможности учитывать при выборе схемы терапии,

а также оценивать в том случае, если не удалось добиться

желаемого результата.

Рекомендация 3. В тех случаях, когда терапия ГК не-
достаточно эффективна, необходимо подключение ба-
зисных противовоспалительных препаратов (БПВП)
(уровень доказательности 3, сила рекомендации С). 

На наш взгляд, данная рекомендация может быть

рассчитана только на тех пациентов, которые исходно име-

ли невысокую активность заболевания в дебюте с последу-

ющим присоединением новых симптомов, утяжеляющих

течение заболевания, или невозможностью снижения дозы

пероральных ГК вследствие персистирования активности.

В тех случаях, когда исходно имеется высокая клиническая

активность, поражение почек и ЦНС, васкулит, тяжелые

цитопении, т. е. состояния, которые исходно прогностиче-

ски неблагоприятны и заведомо могут потребовать дли-

тельной высокодозовой терапии ГК с развитием соответст-

вующих осложнений, вопрос о подключении БПВП (ми-

кофенолата мофетила, азатиоприна, метотрексата или ци-

клофосфамида) необходимо решать на ранних стадиях за-

болевания. Предпочтительный выбор того или иного

БПВП должен быть основан на ведущих проявлениях за-

болевания и экспертной оценке соотношения польза/вред

от того или иного препарата.
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Рекомендация 4. При наличии гемолитической анемии
показано добавление к терапии БПВП (уровень доказа-

тельности 3, сила рекомендации С). 

Наличие гемолитической анемии является факто-

ром, существенно утяжеляющим прогноз, что, безусловно,

требует раннего назначения БПВП с предпочтительным

применением циклофосфамида внутривенно с последую-

щим переходом на терапию микофенолата мофетилом ли-

бо азатиоприном.

Рекомендация 5. При наличии показаний для проведения
терапии ритуксимабом (РТМ) рекомендуемая доза со-
ставляет 750 мг/м2 на введение (максимум до 1,0 г)
в виде двух инфузий с интервалом в 2 нед или 375 мг/м2

на введение на протяжении 4 последовательных недель
(уровень доказательности 3, сила рекомендации С).

Использование РТМ описано в шести исследовани-

ях, суммарно включавших 115 пациентов детского возрас-

та с СКВ. У всех пациентов отмечались высокая актив-

ность заболевания с развитием жизнеугрожающих состоя-

ний, низкая эффективность стандартных методов терапии.

Согласно этим исследованиям предложено две схемы вве-

дения РТМ, продемонстрировавшие свою эффективность

и безопасность: 375 мг на 1 м2 поверхности тела на протя-

жении 4 последовательных недель либо 750 мг на 1 м2 с ин-

тервалом в 2 нед [90–95].

Важно подчеркнуть, что в настоящих рекомендациях

отсутствуют четкие указания, в каких случаях показано

назначение РТМ. Между тем на сегодняшний день дока-

зано, что, в отличие от «стандартной» терапии, включаю-

щей ГК и цитостатики, терапия РТМ оказывает целевое

патогенетическое действие, по эффективности конкури-

рует с ГК и цитостатиками, не приводя при этом к разви-

тию остеопороза, сахарного диабета, атеросклероза, ког-

нитивных нарушений. На сегодняшний день РТМ вошел

в Российские рекомендации по терапии СКВ у детей, под-

готовленные совместно с Ассоциацией ревматологов Рос-

сии и утвержденные на XVIII Конгрессе педиатров России

14 февраля 2015 г. [96].

Рекомендации по диагностике нейролюпуса
Рекомендация 1. При диагностике нейролюпуса у детей
и подростков следует использовать синдромальную
классификацию, предложенную для описания нейролю-
пуса у взрослых пациентов (уровень доказательности 3,

сила рекомендации С).

Всем пациентам с подозрением на СКВ рекомендует-

ся консультация врача-невролога для выявления призна-

ков поражения нервной системы, установления диагноза

в соответствии с классификационными критериями СКВ

и оценки активности заболевания. Поражение ЦНС на-

блюдается у значительного числа пациентов с СКВ и мо-

жет существенно влиять на прогноз [97–105]. В рамках

изучения «нейролюпуса» у взрослых в 1999 г. рабочей груп-

пой ACR описано 19 различных синдромов с поражением

центральной и периферической нервной системы [106].

Чтобы способствовать единообразию и сопоставимости

описания проявлений нейролюпуса у детей и взрослых

и ввиду ограниченности подобных исследований в дет-

ском и подростковом возрасте, рекомендуется также ис-

пользовать данную номенклатуру [61, 107]. Однако необ-

ходимо учитывать, что исходно эта номенклатура ACR

предназначена для взрослых пациентов, проявления ней-

ролюпуса у детей могут быть гораздо разнообразнее. От-

дельно следует подчеркнуть необходимость особого вни-

мания к психическому статусу подобных пациентов, так

как выявление поведенческих, эмоциональных, когнитив-

ных нарушений требует оперативного привлечения психо-

логов и психиатров. 

Рекомендация 2. У детей и подростков с СКВ с новы-
ми или необъяснимыми симптомами или признаками,
указывающими на неврологическую или психическую
патологию, первоначальный диагностический поиск
должен включать весь спектр обследований, проводи-
мых при аналогичной клинической картине у пациен-
тов без СКВ (уровень доказательности 3, сила реко-

мендации С).

Как и в случае развития неврологических или психи-

ческих нарушений у взрослых, ни один клинический, ла-

бораторный, нейропсихологический или визуальный тест

не может использоваться у детей для дифференциации

нейролюпуса от других причин нейропсихиатрической

симптоматики. Были проведены небольшие когортные ис-

следования, направленные на выявление специфических

биомаркеров или на оценку данных нейровизуализирую-

щих методов исследования для уточнения особенностей

нейропсихиатрических проявлений в рамках СКВ у детей,

но их сложно экстраполировать на всех пациентов, а боль-

шие контролируемые исследования в этой сфере, к сожа-

лению, не проводились [108–120], в связи с чем в контек-

сте предполагаемого диагноза нейролюпуса или ухудше-

ния неврологической и психической симптоматики исход-

ный дифференциально-диагностический поиск должен

включать все другие потенциальные причины.

Рекомендация 3. У детей и подростков с подозрением
на впервые развившийся симптомокомплекс нейролю-
пуса или ухудшение симптомов в рамках уже верифици-
рованного нейролюпуса следует исключать иные причи-
ны ухудшения состояния, в том числе инфекции, гипер-
тонический криз, метаболические нарушения или не-
благоприятные реакции на лекарственные препараты
(уровень доказательности 3, сила рекомендации С).

Учитывая отсутствие «золотого стандарта» в диагно-

стическом подходе, нейролюпус остается диагнозом ис-

ключения, который в основном базируется на экспертном

мнении. Среди возможных причин общемозговой симпто-

матики при СКВ можно выделить непосредственно пора-

жение ЦНС в рамках самого заболевания, септическое со-

стояние, гипертонический криз, гипергликемию, электро-

литные нарушения, уремию, печеночную энцефалопатию,

стероид-ассоциированный психоз, нейротоксическое по-

вреждение (циклоспорин, циклофосфамид, метотрексат). 

Рекомендация 4. В зависимости от типа неврологиче-
ских или психических нарушений в перечень необходи-
мых исследований для оценки структуры и функции
нервной системы должны быть включены: люмбальная
пункция (прежде всего для исключения инфекции ЦНС),
электроэнцефалография (ЭЭГ), нейропсихологическая
оценка когнитивных функций, консультация офталь-
молога, исследования нервной проводимости и магнит-
но-резонансная томография (МРТ) (уровень доказа-

тельности 3, сила рекомендации С).

На наш взгляд, в данных рекомендациях, с учетом

особенностей и прогностической значимости поражения

нейропсихической сферы, на первое место необходимо

поставить консультацию врача-невролога, психолога и,

при необходимости, психиатра. Перечень тех или иных
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обследований должен логично вытекать из конкретной

симптоматики, однако следует отметить, что перечислен-

ные в данном пункте базовые методы обследования край-

не желательны у всех пациентов при наличии достовер-

ных признаков поражения ЦНС – как при впервые выяв-

ленной симптоматике, так и с целью ее динамической

оценки. 

Рекомендация 5. Отсутствие изменений по данным
МРТ не исключает наличие нейролюпуса (уровень дока-

зательности 3, сила рекомендации С). 

Важно отметить, что далеко не всегда клинические

проявления нейролюпуса коррелируют с изменениями на

МРТ [110, 121, 122]. Кроме того, даже более современные

высокочувствительные методы МРТ не позволяют диффе-

ренцировать процесс в рамках СКВ от других причин, что

необходимо учитывать при трактовке полученных резуль-

татов.

Рекомендация 6. Когнитивные нарушения должны
быть протестированы либо в сотрудничестве с ней-
ропсихологом, либо с использованием проверенных тес-
тов на когнитивные нарушения при СКВ, например пе-
диатрического автономного нейропсихологического те-
стирования (Ped-ANAM) (уровень доказательности 3,

сила рекомендации С).

Формально проведение нейропсихиатрического тес-

тирования с привлечением психолога крайне желательно

при ювенильном дебюте СКВ для диагностики нейроког-

нитивной дисфункции, выявляемой приблизительно

в 30% случаев [105]. Когнитивная сфера может страдать

как в рамках основного заболевания, так и за счет приме-

няемой в течение длительного времени терапии ГК, поэто-

му в настоящее время существует система специально раз-

работанных шкал, в частности Ped-ANAM [123, 124]. Од-

нако в реальной клинической практике, на наш взгляд, пе-

диатр-ревматолог в первую очередь должен уметь провести

простейшую оценку когнитивных функций (память, вни-

мание, мышление, речь, восприятие), которая вполне дос-

тупна при внимательном общении с пациентом на регу-

лярной основе.

Лечение нейролюпуса
Рекомендация 1. Наличие нейролюпуса при исключении
иных причин развившегося симптомокомплекса, не свя-
занных с СКВ, является показанием для назначения ГК
и иммунодепрессантов (уровень доказательности 3, си-

ла рекомендации С).

Лечение нейролюпуса не основано на проспектив-

ных исследованиях. У детей, так же как и у взрослых, его

начинают с пульс-терапии ГК и назначения высоких доз

преднизолона в сочетании с такими препаратами, как ци-

клофосфамид, микофенолата мофетил или азатиоприн

[105, 125]. В настоящее время активно изучается роль анти-

В-клеточной терапии (РТМ) [90, 95, 125]. РТМ включен

в Российские рекомендации по лечению СКВ у детей

в случае резистентности к стандартной терапии [96]. 

Рекомендация 2. Пациентам, перенесшим однократ-
ный эпилептический приступ, не показано назначение
противоэпилептических препаратов при отсутствии
очаговых изменений на МРТ и эпиактивности по дан-
ным ЭЭГ (уровень доказательности 3, сила рекоменда-

ции С).

В большинстве случаев на начальных этапах заболе-

вания или при обострении эпилептические приступы воз-

никают за счет цереброваскулярных нарушений, обуслов-

ленных активностью заболевания. Они разрешаются на

фоне применения адекватных доз ГК и цитостатиков, од-

нако требуется экспертная оценка тяжести и сопутствую-

щих рисков возникшего приступа при решении вопроса

о целесообразности назначения симптоматической проти-

воэпилептической терапии. В подобных ситуациях очень

полезны выполнение МРТ головного мозга и грамотная

интерпретация результатов ЭЭГ. Изменения на ЭЭГ по ти-

пу очаговых эпилептиформных разрядов более характерны

для ишемии, тогда как диффузная дезорганизованная ак-

тивность в большей степени свидетельствует о воспалении.

Типичные эпилептиформные паттерны присутствуют ме-

нее чем у половины взрослых больных СКВ, но могут быть

предвестниками повторных приступов [126].

Рекомендация 3. При повторных эпилептических при-
ступах оправдано назначение длительной противоэпи-
лептической терапии (уровень доказательности 3, си-

ла рекомендации С).

Повторные эпилептические приступы чаще всего

обусловлены сформировавшимся в результате длительной

и/или высокой активности СКВ стойким повреждением

головного мозга или утратой контроля над активностью за-

болевания. Согласно имеющимся рекомендациям, проти-

воэпилептическая терапия должна назначаться при нали-

чии факторов повышенного риска, к которым относятся

повторный приступ более чем через 24 ч после первого,

серьезная черепно-мозговая травма, структурные наруше-

ния по данным МРТ, очаговая неврологическая симптома-

тика, неполный первый эпиприступ, эпилептиформные

изменения на ЭЭГ [127].

Рекомендация 4. Необходимо проведение специальных
клинических исследований для уточнения рекомендаций
по лечению нейролюпуса (уровень доказательности 4,

сила рекомендации D).

Клинические исследования при нейролюпусе в це-

лом и у детей в частности крайне скудны и в большинстве

своем представлены описаниями отдельных наблюдений

и серий наблюдений с эмпирическим подбором адекват-

ной терапии. Перспективные многоцентровые исследова-

ния крайне необходимы для того, чтобы способствовать

более глубокому пониманию патогенеза и возможных про-

явлений неврологических и психических нарушений при

СКВ. Они помогут в создании модели максимально персо-

нифицированной терапии и научно обоснованного подхо-

да к мониторингу этих нарушений. 

Таким образом, опубликованные в 2017 г. рекомен-

дации SHARE стали важным инструментом для практику-

ющих педиатров и ревматологов в систематизации подхо-

да к диагностике, мониторированию и лечению СКВ у де-

тей и подростков и должны способствовать улучшению

прогноза этого заболевания. Вместе с тем в заключение

эксперты отметили, что в настоящее время доказательная

база для выработки качественных диагностических и ле-

чебных мероприятий при СКВ с ювенильным дебютом

весьма ограниченна. Отсутствием убедительных результа-

тов исследований может быть обусловлено то, что в дан-

ных рекомендациях эксперты воздержались от детальных

предложений по диагностическим мероприятиям, мони-

торингу или конкретной схеме назначения тех или иных

лекарственных препаратов. В Российской Федерации де-

тализированные национальные рекомендации по диагно-
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стике и лечению СКВ у детей опубликованы в 2015 г. [96].

В 2018 г. вышли новые клинические рекомендации, отра-

жающие современное состояние проблемы верификации

диагноза, оценки активности и перечень необходимых об-

следований при подозрении на СКВ [128]. Тем не менее

как международные, так и отечественные рекомендации

демонстрируют необходимость продолжения совместных

многоцентровых исследований, посвященных диагности-

ческим процедурам, мониторингу и лечению этой катего-

рии больных. 
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