
Научно-практическая ревматология. 2020;58(2):171–177 171

П е д и а т р и ч е с к а я  р е в м а т о л о г и я

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 16.12.2019

Нейропсихические нарушения 
при ювенильном дебюте 
системной красной волчанки:  
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Цель исследования – проанализировать особенности клинической картины и иммунологических наруше-

ний при ювенильном дебюте системной красной волчанки (СКВ) с нейролюпусом (НЛ) и сопоставить полу-

ченные результаты с данными литературы.

Материал и методы. В наблюдательное ретроспективное исследование включено 218 пациентов (190 девочек

и 28 мальчиков) с ювенильным дебютом СКВ, которые проходили стационарное лечение в детском отделе-

нии ФГБНУ НИИ ревматологии им. В.А. Насоновой в период с 1992 по 2017 г. Оценивались демографиче-

ские показатели, данные клинического и лабораторно-инструментального обследования, результаты психо-

логического, неврологического и, при наличии показаний, психиатрического обследования. Проводилось

сравнительное исследование клинических и иммунологических особенностей дебюта СКВ в группе пациен-

тов с НЛ и без него с последующим сопоставлением полученных результатов с данными литературы. 

Результаты и обсуждение. Было выявлено 45 пациентов (20,6%) с нейропсихическими нарушениями в рамках

СКВ, из них 9 мальчиков (20%). Средний возраст дебюта в группе с НЛ составил 13,0±2,8 года, медиана

длительности заболевания на момент верификации диагноза – 5,0 [3,0; 11,0] мес. На момент верификации

диагноза 60% пациентов были в возрасте от 10 до 15 лет. НЛ достоверно чаще выявлялся при остром разви-

тии СКВ у 46,7% пациентов (р=0,003). Из клинических проявлений при поражении нервной системы досто-

верно чаще диагностировались серозиты (р=0,003) и патология почек (р=0,003), несколько чаще фиксиро-

вались хронические изменения кожи (р=0,076), тогда как артрит выявлялся достоверно реже (р=0,028).

Из гематологических нарушений относительно чаще отмечалась лейко- и лимфопения (р=0,087) и тромбо-

цитопения (р=0,077). Из иммунологических нарушений пациенты с поражением нервной системы чаще

имели антитела к рибонуклеопротеину (р=0,073) при отсутствии каких-либо различий по другим иммуноло-

гическим показателям. В целом группа с НЛ характеризовалась большей полиорганностью поражения, чем

остальные пациенты (число клинических проявлений – в среднем 5,6 и 3,7 соответственно; р<0,0001) при

сопоставимости групп по иммунологическим нарушениям (р=0,49). 

У всех пациентов манифестации НЛ предшествовало снижение школьной адаптации и нарушения в эмоци-

ональной сфере. В структуре нейропсихических проявлений преобладало поражение центральной нервной

системы (89%). Более одного проявления НЛ имели 15 (33,3%) пациентов. Среди нейропсихических нару-

шений выявлены: головные боли (28,9%), когнитивные нарушения (28,9%), цереброваскулярная болезнь

(35,5%), дистальная чувствительная полиневропатия (20%), эписиндром (15,5%), тревожные расстройства

(11,1%), психозы (8,9%), миелопатия (6,7%), хорея (4,4%). При НЛ активность по шкале SLEDAI была дос-

товерно выше (22,0±9,5) по сравнению с группой без НЛ (12,9±6,5; р<0,0001). 

Заключение. При остром дебюте, полиорганности поражения, наличии психологических проблем в виде

эмоциональной лабильности, конфликтности, школьной дезадаптации перед манифестацией заболевания

необходимо обязательное комплексное обследование для исключения НЛ. Выявление поражения нервной

системы требует неотложной интенсификации терапии для улучшения прогноза.

Ключевые слова: системная красная волчанка с ювенильным дебютом; нейролюпус у детей; детский и под-

ростковый возраст.
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NEUROPSYCHIATRIC DISORDERS IN JUVENILE-ONSET SYSTEMIC LUPUS ERYTHEMATOSUS:
RESULTS FROM A RETROSPECTIVE STUDY

Kaleda M.I., Nikishina I.P., Glukhova S.I., Stepanenko N.Yu. 

Objective: to analyze clinical features and immunological abnormalities in juvenile-onset systemic lupus erythemato-

sus (SLE) with neurolupus and to compare findings with the data available in the literature 

Subjects and methods. The observational retrospective study included 218 patients (190 girls and 28 boys) with juvenile-

onset SLE who were treated at the Pediatric Department of the V.A. Nasonova Research Institute of Rheumatology in

the period from 1992 to 2017. The investigators assessed demographic parameters, the data of clinical and laboratory-

instrumental examinations, and the results of psychological, neurological and, if indicated, psychiatric examinations.

The clinical and immunological features of SLE onset were comparatively analyzed in the groups of patients with and

without neurolepus, followed by a comparison of the findings with the data available in the literature.

Results and discussion. Forty-five (20.6%) patients with SLE and neuropsychiatric disorders were identified, of them

there were 9 (20%) boys. In the neurolupus group, the mean age at onset was 13.0±2.8 years; the median disease dura-

tion at diagnosis verification was 5.0 [3.0; 11.0] months. 60% of patients were aged 10 to 15 years at diagnosis verifica-

tion. Neurolupus was significantly more often detected in 46.7% of patients with acute SLE (p=0.003). Among the

clinical manifestations of a nervous system lesion, serositis (p=0.003) and kidney disease (p=0.003) were diagnosed

significantly more often; chronic skin changes (p=0.076) were recorded slightly more frequently, whereas arthritis

(p=0.028) was detected significantly less frequently. Of the hematological disorders, leuko- and lymphopenia
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Системная красная волчанка (СКВ) – хроническое

мультисистемное аутоиммунное заболевание, которое

характеризуется широким диапазоном клинических про-

явлений, иммунологических нарушений, непредсказуе-

мым течением и прогнозом [1–4]. В патогенезе СКВ уча-

ствуют экологические, гормональные, иммунологиче-

ские и генетические факторы, хотя этиология заболева-

ния до сих пор неизвестна [5, 6]. СКВ с ювенильным де-

бютом составляет 15–20% всех случаев СКВ [2]. Средний

возраст при ювенильном дебюте, по данным литературы,

составляет 10–12 лет, в редких случаях заболевание мо-

жет начаться у детей младше 5 лет [2–4]. Возраст дебюта

СКВ может влиять на особенности течения заболевания

с точки зрения клинической картины, тяжести пораже-

ния органов и иммунологических маркеров [7, 8]. Рас-

четная заболеваемость СКВ у детей и подростков варьи-

рует от 10 до 20 на 100 тыс. детей в зависимости от этни-

ческого фактора [4, 9]. Клинические проявления заболе-

вания характеризуются большим разнообразием, чем

у взрослых [2, 4], что нередко затрудняет диагностику.

Согласно данным ранее проведенных исследований,

СКВ с ювенильным дебютом протекает более агрессив-

но, в том числе за счет нейропсихических нарушений [2,

10, 11]. Поражение нервной системы (НС) при СКВ

включает неврологические синдромы с вовлечением

центральной НС (ЦНС), периферической НС, вегета-

тивной НС и психические расстройства [12], которые

в целом трактуются в рамках нейролюпуса (НЛ) при от-

сутствии вторичных причин [13–15]. НЛ может предше-

ствовать возникновению других клинических проявле-

ний СКВ [16] или развиться в любое последующее время,

в основном в течение первого года с момента постановки

диагноза [5, 17]. Частота нервно-психической симптома-

тики у детей с диагнозом СКВ составляет от 22 до 95% от

всех случаев заболевания [13, 18]. Поражения НС, по-ви-

димому, являются более тяжелыми и клинически значи-

мыми у детей по сравнению со взрослыми и сопровожда-

ются более высокими показателями заболеваемости

и смертности [13, 14, 16–21]. На сегодняшний день для

диагностики СКВ в детском возрасте группой междуна-

родных экспертов в рамках проекта SHARE (Single Hub

and Access point for paediatric Rheumatology in Europe) ре-

комендованы классификационные критерии SLICC

2012 г. [22, 23], которые, помимо прочего, включают бо-

лее широкий спектр нейропсихических нарушений, что

также свидетельствует об актуальности проблемы ранней

диагностики НЛ. Раннее распознавание симптомов име-

ет решающее значение в профилактике стойких повреж-

дений за счет поражения НС и в улучшении качества

жизни пациентов. Однако существует ограниченное ко-

личество данных, посвященных характеристикам пора-

жения НС при ювенильном дебюте СКВ, что отмечают

в том числе и авторы международных рекомендаций по

диагностике и лечению СКВ с ювенильным дебютом

[23]. 

В лаборатории ревматических заболеваний детско-

го возраста создана база данных пациентов, проходив-

ших стационарное обследование в детском отделении

с диагнозом СКВ начиная с 1992 г. На основе имеющего-

ся материала мы выделили группу пациентов с различ-

ными нейропсихическими нарушениями в дебюте СКВ

и сопоставили демографические данные, клиническую

картину и данные иммунологического обследования

у этой группы больных и у пациентов, не имевших про-

явлений НЛ. Ревизия диагноза СКВ у пациентов, вошед-

ших в анализ, проводилась в соответствии с современны-

ми классификационными критериями SLICC 2012 г.,

диагноз считался достоверным при наличии не менее

4 критериев, из которых обязательным было присутствие

как минимум одного клинического и одного иммуноло-

гического критерия [22, 23]. 

Цель исследования – проанализировать особенности

клинической картины и иммунологических нарушений

при СКВ с НЛ в дебюте и сопоставить полученные резуль-

таты с данными литературы.

Материал и методы 
В исследование включено 218 пациентов с ювениль-

ным дебютом СКВ, которые проходили стационарное ле-

чение в детском отделении в период с 1992 по 2017 г. Оце-

нивались демографические показатели, данные клиниче-

ского и лабораторно-инструментального обследования,

результаты психологического, неврологического и,

при наличии показаний, психиатрического обследова-

ния. Всем пациентам выполнялось стандартное лабора-

торное и инструментальное обследование, включавшее

клинический анализ крови, биохимический анализ кро-

ви, скрининговое иммунологическое обследование, об-

щий анализ мочи, исследование функции почек, электро-

кардиографию, эхокардиографию, ультразвуковое иссле-

дование внутренних органов и, при наличии показаний,

суставов, рентгенографию органов грудной клетки,

при наличии показаний – магнитно-резонансную томо-

графию (МРТ) головного мозга согласно рекомендациям
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(p=0.087) and thrombocytopenia (p=0.077) were noted relatively more commonly. Of the immunological disorders, patients with nervous system

lesion more frequently had anti-ribonucleoprotein antibodies (p=0.073) without any differences in other immunological parameters. In general, the

neurolupus group showed a greater extent of multiple organ dysfunction than the other patients (the number of clinical manifestations averaged 5.6

and 3.7, respectively; p<0.0001).

In all the patients, the manifestation of neurolupus was preceded by school maladaptation and emotional disturbances. There was a preponderance of

central nervous system lesion (89%) in the pattern of neuropsychiatric manifestations. Fifteen (33.3%) patients had more than one manifestation of

neurolupus. Among the neuropsychiatric disorders, there were headaches (28.9%), cognitive impairment (28.9%), cerebrovascular disease (35.5%),

distal sensory polyneuropathy (20%), epilepsy syndrome (15.5%), anxiety disorders (11.1%), psychoses (8.9%), myelopathy (6.7%), and chorea

(4.4%). In the neurolupus group, the SLEDAI scores were significantly higher (22.0±9.5) than in the non-neurolupus group (12.9±6.5; p<0.0001).

Conclusion. When the patient has an acute onset, multiple organ dysfunction, psychological problems as emotional lability, proneness to conflict, and

school maladaptation, he/she must undergo comprehensive examination to exclude neurolupus before the disease manifests. Identification of nervous

system lesion requires urgent intensification of therapy to improve prognosis.

Keywords: juvenile-onset systemic lupus erythematosus; neurolupus in children; childhood and adolescence.

For reference: Kaleda MI, Nikishina IP, Glukhova SI, Stepanenko NYu. Neuropsychiatric disorders in juvenile-onset systemic lupus erythematosus:

results of a retrospective study. Nauchno-Prakticheskaya Revmatologiya = Rheumatology Science and Practice. 2020;58(2):171-177 (In Russ.).

doi: 10.14412/1995-4484-2020-171-177
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по верификации диагноза СКВ. Иммунологическая диаг-

ностика включала определение антинуклеарного фактора

(АНФ) методом непрямой реакции иммунофлюоресцен-

ции с использованием в качестве субстрата до 2009 г. сре-

зов печени крыс, начиная с 2009 г. – культуры клеток че-

ловека Hеp-2; антител к ДНК, антител к Sm, SS-A/Ro,

SS-В/Lа, рибонуклеопротеину (РНП) методом иммуно-

ферментного анализа; С3- и С4-компонентов компле-

мента иммунонефелометрическим методом, антифосфо-

липидных антител твердофазным иммуноферментным

методом. Квалификация нейропсихических нарушений

осуществлялась в соответствии с рекомендациями Аме-

риканской коллегии ревматологов (ACR) 1999 г. [24].

Для выявления когнитивных нарушений оценивались за-

фиксированные изменения памяти, внимания, мышле-

ния, речи, восприятия. Для обследования клиническим

психологом были доступны 26 пациентов с НЛ; применя-

лись следующие методики: клиническая беседа; диагно-

стика памяти (заучивание 10 слов, пиктограмма), внима-

ния (таблицы Шульте), мышления (установление после-

довательности событий, четвертый лишний, простые ана-

логии, толкование пословиц и метафор), эмоциональной

и коммуникативной сферы: 8-цветовой тест Люшера; тест

Спилбергера–Ханина; CMAS (адаптация А. Прихожан);

рисунок «несуществующее животное». Оценка активно-

сти СКВ проводилась по шкале SLEDAI [25]. Исследова-

ние выполнялось в рамках фундаментальной научно-ис-

следовательской темы лаборатории ревматических забо-

леваний детского возраста ФГБНУ НИИР им. В.А. Насо-

новой. Статистическая обработка полученных данных

проводилась с использованием программы Statistica 8.0

(Stat Soft Inc., США). Для оценки количественных пере-

менных использована описательная статистика: медиана

(Me) [25-й; 75-й перцентили]. Мы использовали U-тест

по методу Манна–Уитни для сравне-

ния количественных переменных

в двух группах, критерий χ2 для срав-

нения качественных параметров

и точный критерий Фишера, если

число наблюдений в одной из под-

групп было менее 5. Различия счита-

ли статистически значимыми при

р<0,05.

Результаты
В исследуемой группе (218 че-

ловек, из которых 14,7% составили

мальчики, соотношение мальчиков

и девочек 1:6,8) было выявлено 45

(20,6%) пациентов с нейропсихиче-

скими нарушениями в дебюте СКВ

(1-я группа). Среди них было 9 (20%)

мальчиков, соотношение мальчиков

и девочек 1:4. В группе пациентов

без НЛ (2-я группа) соотношение

мальчиков и девочек составило 1:8.

Демографические данные по груп-

пам представлены в табл. 1. На мо-

мент верификации диагноза в 1-й

группе 60,0% пациентов были в воз-

расте от 10 до 15 лет, 26,6% – старше

15 лет, 13,3% – младше 10 лет, во 2-й

группе – 47,4; 32,9 и 19,6% соответ-

ственно (р=0,31). Следует отметить, что в целом дебют

СКВ также чаще фиксировался в интервале от 10 до 15 лет

(50% пациентов). НЛ достоверно чаще выявлялся при

остром развитии СКВ, чем при других ее вариантах:

у 46,7 и 24,9% пациентов (р=0,003), тогда как во 2-й груп-

пе преобладали подострое и первично хроническое по

дебюту течение (39,0 и 36,0% соответственно). 

Нами была сопоставлена частота клинических и ге-

матологических нарушений в обеих группах в соответст-

вии с клиническими критериями СКВ SLICC 2012 г.

(табл. 2). 

Из клинических проявлений в 1-й группе чаще фик-

сировались серозиты, в основном перикардит, а также по-

ражение почек, тогда как артрит выявлялся достоверно ре-

же. Несколько чаще при НЛ отмечалось хроническое пора-

жение кожи, главным образом за счет капилляритов и по-

ражения слизистых оболочек (хейлит, энантема), но эти

различия статистически не значимы. В 1-й группе также

выявлена тенденция к большей частоте лейкопении

и тромбоцитопении.

На основе полученных данных были сопоставлены

иммунологические нарушения в обеих группах (табл. 3).

Из иммунологических нарушений пациенты с НЛ от-

носительно чаще имели антитела к РНП (р=0,073), в на-

шей выборке у них не выявлены анти-La-антитела при от-

сутствии каких-либо статистически значимых различий по

другим иммунологическим показателям.

В целом группа с НЛ характеризовалась большей по-

лиорганностью поражения, чем остальные пациенты (чис-

ло клинических проявлений в среднем 5,6 и 3,7 соответст-

венно; р<0,001), при сопоставимости групп по иммуноло-

гическим нарушениям.

При анализе особенностей дебюта СКВ в 1-й груп-

пе по данным имеющейся медицинской документации

П е д и а т р и ч е с к а я  р е в м а т о л о г и я

Таблица 1 Сравнительная характеристика демографических данных 
в группах с НЛ (1-я группа) и без НЛ (2-я группа)

Показатель 1-я группа 2-я группа р

Пол, мальчики:девочки 1:4 1:8 0,11

Возраст дебюта, годы, М±δ 13,0±2,8 12,8±3,5 0,68

Длительность заболевания на момент верификации 
диагноза, мес, Ме [25-й; 75-й перцентили] 5,0 [3,0; 11,0] 6,0 [2,0; 15,0] 0,67

Таблица 2 Сравнительная характеристика частоты выявления 
клинико-гематологических нарушений в группах 
с НЛ (1-я группа) и без НЛ (2-я группа), %

Показатель 1-я группа 2-я группа p

Острое поражение кожи 64,4 64,7 0,97

Хроническая кожная волчанка 53,3 38,7 0,07

Язвенное поражение слизистых оболочек 24,4 16,2 0,19

Нерубцовая алопеция 31,1 20,8 0,14

Артрит 60,0 76,3 0,028*

Серозит 48,9 26,0 0,003*

Поражение почек 73,3 49,7 0,004*

Гемолитическая анемия 15,6 14,4 0,85

Лейкопения 64,4 50,3 0,08

Тромбоцитопения 33,3 20,8 0,07

Примечание. * – различие статистически значимо (здесь и далее).
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и опроса пациентов было установлено, что манифеста-

ции НЛ во всех случаях предшествовали снижение

школьной адаптации с повышенной конфликтностью,

нарушения в эмоциональной сфере в основном со

склонностью к сниженному фону настроения, его пере-

падам, расстройства сна со сложностью засыпания.

В структуре нейропсихических проявлений преобладало

поражение ЦНС (89%); 15 (33,3%) пациентов имели бо-

лее одного проявления НЛ одновременно. Среди ней-

ропсихических нарушений выявлены: цереброваскуляр-

ная болезнь (35,5%), головная боль (28,9%), когнитив-

ные нарушения (28,9%), дистальная чувствительная по-

линевропатия (20%), эписиндром (15,5%), тревожные

расстройства (11,1%), психозы (8,9%), миелопатия

(6,7%), хорея (4,4%).

При НЛ активность по шкале SLEDAI была досто-

верно выше (22,0±9,5) по сравнению с остальными паци-

ентами, у которых этот показатель в среднем составил

12,9±6,5 (р<0,0001). 

Обсуждение
Нейропсихические нарушения в рамках СКВ ока-

зывают существенное влияние на ее течение и прогноз,

особенно если возникают в дебюте заболевания. По раз-

личным оценкам, распространенность НЛ у взрослых

варьирует от 14 до 80%, составляя в дебюте 28–40% [26].

По данным исследования, выполненного в ФГБНУ

НИИР им. В.А. Насоновой, 66% взрослых пациентов

с достоверным диагнозом СКВ имели психические нару-

шения [27]. 

Данные о частоте развития НЛ у детей существенно

различаются, что может быть обусловлено особенностями

дизайна исследований. В работе M.-A. Khajezadeh и соавт.

[28] среди пациентов с НЛ при ювенильным дебюте СКВ

у 43,9% были симптомы поражения НС на момент поста-

новки диагноза, у 24,4% – в течение первого года после

верификации диагноза и у 31,7% – более чем через 1 год

после верификации диагноза, медиана длительности на-

блюдения составила 6 лет. Следует отметить, что в целом

большинство авторов анализируют развитие поражения

НС за достаточно продолжительный период заболевания,

без четкого указания на частоту подобной симптоматики

именно в дебюте. Однако, на наш взгляд, при длительном

течении СКВ поражение НС часто носит комбинирован-

ный характер, включая как иммуноопосредованные нару-

шения, так и «вторичный» НЛ, обусловленный необрати-

мыми изменениями НС в исходе перенесенного процес-

са, лечением, инфекциями, метаболическими нарушени-

ями или другими системными проявлениями, не связан-

ными с СКВ. Так, например, согласно данным литерату-

ры, до 60% нейропсихических нарушений, выявленных

у взрослых пациентов с СКВ, обусловлено подобными из-

менениями [27, 29, 30]. Повышенную частоту выявления

поражения НС у детей и подростков в течение первого го-

да после верификации диагноза, обнаруженную в иссле-

довании S.M. Benseler и E.D. Silverman [17], таким обра-

зом, также можно отчасти объяснить большим объемом

индукционной терапии, а не только активностью основ-

ного заболевания. 

Частота манифестации НЛ в дебюте СКВ в нашем

исследовании составила 20,6%, что в целом несколько вы-

ше, чем в работах H.H. Yu и соавт. [29] (7,6%), B. Bader-

Meunier и соавт. [30] (17%). S. Singh и соавт. [16] выявляли

НЛ в дебюте чаще – в 28,3% случаев.

Медиана возраста дебюта среди наших пациентов

с НЛ оказалась сопоставимой с результатами B. Bader-

Meunier и соавт. [30]. При этом 86,6% пациентов в иссле-

дуемой группе были старше 10 лет, что совпадает с данны-

ми M.-A. Khajezadeh и соавт. [28] (80,1%), тогда как в ис-

следовании B. Bader-Meunier и соавт. [30] частота разви-

тия НЛ была сопоставима независимо от возраста при

статистически незначимом преобладании детей старше

12 лет, а S.R.M. Lopes и соавт. [31] поражение НС чаще

выявляли при дебюте до 6 лет. В группе с НЛ было боль-

ше мальчиков, чем среди остальных больных (20,0

и 11,0% соответственно), и хотя разница оказалась стати-

стически не значимой, но обнаруженная тенденция сов-

падает с результатами S. Singh и соавт. [16], которые пока-

зали, что у мальчиков более вероятно развитие нервно-

психического расстройства по сравнению с девочками.

M.-A. Khajezadeh и соавт. [28], напротив, не выявили ни-

какой связи между полом и развитием НЛ. Это различие

может быть связано с особенностями этнического соста-

ва и генетического фона в разных группах пациентов.

Согласно данным литературы,

на сегодняшний день не выявлена

четкая связь между какими-либо ге-

матологическими, иммунологиче-

скими нарушениями и развитием

НЛ [19, 26, 28]. По данным исследо-

вания, выполненного в ФГБНУ

НИИР им. В.А. Насоновой, на рас-

пространенность психических про-

явлений у взрослых пациентов не

влияют пол, возраст, длительность

и активность СКВ, доза глюкокор-

тикоидов и цитотоксических препа-

ратов, но существенное влияние

оказывает сопутствующая патоло-

гия, такая как атеросклероз, ин-

фаркт миокарда и острое нарушение

мозгового кровообращения в анам-

незе, а также антифосфолипидный

синдром и синдром Шёгрена [27].

В нашем исследовании при анализе

П е д и а т р и ч е с к а я  р е в м а т о л о г и я

Таблица 3 Сравнительная характеристика частоты выявления 
иммунологических нарушений в группах 
с НЛ (1-я группа) и без НЛ (2-я группа), %

Показатель 1-я группа 2-я группа р

АНФ Нер-2 89,0а 92,0а 0,55

Антитела к ДНК 80,0 74,0 0,39

Антитела к Sm 15,6 15,5 0,99

Антифосфолипидные антитела 11,1 10,4 0,89

Гипокомплементемия 31,1 28,6 0,74

Положительная реакция Кумбса при отсутствии 15,6 10,4 0,33
гемолитической анемии

Антитела к РНП 9,1 2,9 0,073

Анти-Ro-антитела 9,1 6,5 0,55

Анти-La-антитела 0 6,5 0,02*

Примечание. аОбращаем внимание читателей, что данные значения обусловлены более низкой выявляемо-
стью АНФ до 2009 г. (суммарно у 78,76% пациентов в нашем исследовании), а с внедрением в лаборатор-
ную практику метода непрямой реакции иммунофлюоресценции на культуре клеток Нер-2 выявляемость
АНФ составила 100%. 
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данных на момент дебюта СКВ мы получили статистиче-

ски значимую прямую связь НЛ с частотой поражения

почек и серозитами при обратной зависимости по отно-

шению к частоте суставного синдрома. Следует отме-

тить, что эти пациенты не имели значимой коморбидной

патологии. В публикации M.-A. Khajezadeh и соавт. [28]

описана значимая ассоциация с желудочно-кишечными

нарушениями, которые, напротив, крайне редко выяв-

лялись среди наших пациентов (суммарно менее 1,0%). 

У 80% наших пациентов с НЛ имелось более чем дву-

кратное повышение уровня антител к ДНК, у 1/3 пациен-

тов – гипокомплементемия, что сопоставимо с данными

других исследований [26, 28, 29], при этом сравнение

результатов иммунологического обследования между

группами не выявило значимых различий в зависимости

от наличия/отсутствия поражения НС. Y.C. Zuniga

Zambrano и соавт. [32], напротив, выявили значимо более

высокий уровень С3- и С4-компонентов комплемента при

НЛ у детей по сравнению с контролем. M.-A. Khajezadeh

и соавт. [28] повышение уровня антител к ДНК и тромбо-

цитопению значимо чаще наблюдали при наличии НЛ.

Ряд исследователей отмечают повышенную выявляемость

антифосфолипидных антител при НЛ с ювенильным де-

бютом [14, 16, 32]. L. Harel и соавт. [19], отмечавшие высо-

кую частоту НЛ в дебюте заболевания у детей, обнаружи-

ли антифосфолипидные антитела у 70% детей (по сравне-

нию примерно с 25–30% взрослых пациентов с СКВ),

связь этих антител с НЛ не была доказана, за исключени-

ем случаев цереброваскулярной болезни; среди наших па-

циентов частота выявления антифосфолипидных антител

была низкой. 

Диагностика нервно-психических расстройств

у больных СКВ является сложной задачей, так как они

могут первоначально протекать без ярких клинических

проявлений. Эмоциональная лабильность, которую мож-

но трактовать в рамках СКВ, со снижением школьной

адаптации и склонностью к конфликтам была выявлена

в той или иной степени у всех наших пациентов с НЛ в ка-

честве «предвестника» начала заболевания. С учетом рет-

роспективной оценки дебюта заболевания и отсутствия

на тот момент объективных данных обследования паци-

ента психологом либо психиатром, по итогам нашего ис-

следования мы можем только констатировать факт нали-

чия подобной симптоматики, однако точно квалифици-

ровать указанные изменения в рамках расстройства на-

строения не представляется возможным. Ряд авторов, как

было указано выше, отмечают высокую частоту рас-

стройств настроения [18, 33], в том числе, по данным

Y.C. Zuniga Zambrano и соавт. [32], частота депрессии со-

ставила 36%. Подобные нарушения нередко объясняются

сложностями подросткового созревания и упускаются из

виду практикующими врачами, что, безусловно, может

накладывать свой отпечаток на трактовку диагноза и ак-

тивности заболевания, тем самым негативно влияя на вы-

бор адекватной своевременной терапии и прогноз заболе-

вания в целом. 

Среди наших пациентов с НЛ превалировало пора-

жение ЦНС (89%); эти показатели соответствуют данным,

полученным в исследовании J.G. Hanly и соавт. [34], кото-

рые выявили различные поражения ЦНС в 93% случае,

а также в работе Г.М. Койлубаевой и соавт. (Евразийский

регистр РЕНЕССАНС) [35], отмечавших поражение ЦНС

у 79,35% пациентов.

Самыми распространенными синдромами в рамках

НЛ, выявленными другими авторами, были головная

боль, когнитивные нарушения, расстройства настрое-

ния и судороги [7, 10, 16–18, 20, 21]. Наиболее частыми

нервно-психическими изменениями, которые наблюда-

лись у наших пациентов, были проявления цереброва-

скулярной болезни, головная боль и когнитивные нару-

шения, тогда как судорожный синдром встречался зна-

чительно реже, чем это отмечают другие исследователи.

Частота психозов оказалась сопоставимой с данными

других авторов [12, 16, 17, 28], но существенно отлича-

лась от соответствующего показателя у взрослых паци-

ентов Г.М. Койлубаевой и соавт. (Евразийский регистр

РЕНЕССАНС) [35], которые выявляли психозы в 45%

случаев.

Распространенность цереброваскулярной болезни

в настоящем исследовании (35,5%) была выше, чем в дру-

гих, где она составила от 6 до 12% [13, 16, 18, 28]. Относи-

тельно частым проявлением НЛ у наших пациентов была

дистальная чувствительная полиневропатия, зафиксиро-

ванная в 20% случаев. Аналогичные результаты получены

S.B. Turkel и соавт. [33], несколько реже (в 15% случаев) ее

наблюдали W.L. Sibbitt и соавт. [18], тогда как в большинст-

ве работ ее частота у детей и подростков была еще ниже

(0,7–5,6%) [16, 17, 28].

Настоящее исследование имеет ряд ограничений

в силу его ретроспективного характера. Во-первых, подоб-

ный дизайн не позволяет корректно оценить частоту про-

явлений, которые могли бы иметь место, поскольку сим-

птомы поражения НС фиксировались по данным имею-

щейся медицинской документации и, соответственно,

только в том случае, если они были достаточно клиниче-

ски значимыми для постановки диагноза. Более мягкие

симптомы, такие как легкая головная боль или нарушения

сна, эмоциональная лабильность, поведенческие особен-

ности, без целенаправленного обследования могли быть

не обнаружены. Во-вторых, легкие и умеренные когни-

тивные нарушения и расстройства внимания не могли

быть полностью оценены в настоящем исследовании, так

как формальное нейрокогнитивное тестирование прово-

дилось не всем. Поскольку детям трудно описать симпто-

мы, связанные с вниманием, настроением и когнитивны-

ми функциями, они с меньшей вероятностью могут быть

выявлены при подобном дизайне исследования. В-треть-

их, МРТ головного мозга проводилась не всем пациентам,

поэтому невозможно однозначно судить о наличии либо

отсутствии цереброваскулярной патологии, так как не

могли быть идентифицированы пациенты с клинически

«молчащим» поражением мозга без неврологического

и/или когнитивного дефицита. Проведение сравнитель-

ного анализа с данными литературы было ограничено раз-

личной классификацией выявленных расстройств, в связи

с тем что квалификация нейропсихических нарушений

в соответствии с рекомендациями ACR 1999 г. официаль-

но вошла в рекомендации по диагностике и мониторингу

СКВ с ювенильным началом, опубликованные только

в 2017 г. [23].

Таким образом, наше ретроспективное исследование

выявило нейропсихиатрические симптомы в дебюте СКВ

у 45 детей. Наличие головной боли, эмоциональной ла-

бильности, школьной дезадаптации, минимальных невро-

логических нарушений при подозрении на ювенильный

дебют СКВ должно стимулировать проведение углублен-

П е д и а т р и ч е с к а я  р е в м а т о л о г и я
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ного дифференциально-диагностического поиска, направ-

ленного на своевременное выявление первичного пораже-

ния НС с целью раннего назначения адекватной терапии

для снижения риска неблагоприятного жизненного и со-

циального прогноза в этой группе пациентов. 

Заключение 
Острый дебют, полиорганность поражения, наличие

психологических проблем в виде эмоциональной лабиль-

ности, школьной дезадаптации перед манифестацией за-

болевания требуют обязательного комплексного обследо-

вания для исключения НЛ. Выявление поражения НС

свидетельствует о высокой активности СКВ и требует не-

отложной интенсификации терапии для улучшения про-

гноза. 
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