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Атипичные и   редкие формы системной 
красной волчанки ,  клинические проявления 
и   терапия .  Часть  I .  Поражения кожи
С.К. Соловьев1,2, Е.А. Асеева1 

У большинства пациентов с системной красной волчанкой (СКВ) наблюдаются различные варианты пора-
жения кожи. Кожные проявления при красной волчанке классифицируются как специфичные или неспе-
цифичные для волчанки на основе гистопатологических данных. Специфические для волчанки кожные 
заболевания включают хроническую кожную красную волчанку, подострую кожную красную волчанку 
и острую кожную красную волчанку. Неспецифические и редкие для СКВ поражения кожи чаще встречают-
ся у пациентов с высокой активностью, а в некоторых случаях могут рассматриваться как признак другого 
патологического процесса, включая другие заболевания соединительной ткани. Ревматологу важно знать 
не только спектр типичных кожных проявлений при СКВ, но и редкие, неспецифичные поражения, чтобы 
помочь спрогнозировать вероятность системного заболевания и обеспечить пациентам своевременную тера-
пию с целью контроля активности болезни и предотвращения повреждений.
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ATYPICAL AND RARE FORMS OF SYSTEMIC LUPUS ERYTHEMATOSUS,  
CLINICAL MANIFESTATIONS AND THERAPY. PART I. SKIN LESIONS

Sergey K. Solovyev1,2, Elena A. Aseeva1

Most patients with systemic lupus erythematosus (SLE) present with some form of skin involvement. Skin manifesta-
tions of lupus are classified as lupus-specific or lupus-nonspecific based on histopathologic findings. Lupus-specific 
skin lesions include chronic cutaneous lupus erythematosus, subacute cutaneous lupus erythematosus, and acute 
cutaneous lupus erythematosus. Nonspecific and rare SLE skin lesions are more common in patients with high disease 
activity and in some cases may be considered a sign of another pathological process, including other connective tissue 
diseases. It is important for the rheumatologist to be familiar not only with the spectrum of typical SLE skin manifes-
tations but also with the rare, nonspecific lesions to help predict the likelihood of systemic disease and provide patients 
with timely therapy to control disease activity and prevent damage. 
Key words: systemic lupus erythematosus, skin lesions
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Системная красная волчанка (СКВ)  – 
аутоиммунное ревматическое заболевание 
с  необычайно широким спектром пораже-
ния внутренних органов, кожи и  суставов. 
Так,  например, клинический спектр различ-
ных поражений кожи при  СКВ варьирует 
от  изолированных бляшечных форм до  рас-
пространенных изменений, при  этом сим-
птомы и  клиническое течение у  пациентов 
с СКВ могут иметь существенные различия [1]. 

Кожа является второй по частоте локали-
зацией патологических изменений при СКВ. 
Кожные проявления возникают у  70–85% 
пациентов в течение болезни и являются по-
стоянным симптомом у  25%. Они  не  толь-
ко представляют собой значительное бремя 
с точки зрения психосоциального благополу-
чия пациентов, но  и  приводят к  существен-
ным финансовым расходам. Больные СКВ 
с поражением кожи в сравнении с пациента-
ми с гипертонией, застойной сердечной недо-
статочностью и сахарным диабетом 2-го типа 

имеют схожие или  худшие эмоциональные 
компоненты качества жизни. По данным по-
пуляционных исследований, проведенных 
в США и Европе, заболеваемость СКВ с пора-
жением кожи составляет 3–4 на 100 000 насе-
ления, распространенность – 70 на 100 000 на-
селения, в  то  время как  заболеваемость 
дискоидной красной волчанкой оценивается 
в  0,8–3,7  на  100  000  населения  [1] Не  суще-
ствует общепринятых критериев классифи-
кации поражения кожи при  СКВ: оно клас-
сифицируется в  соответствии с  наиболее 
широко используемыми критериями, под-
ходящими для  ревматологов в  повседнев-
ной клинической практике, предложенными 
J.N. Gilliam и R.D. Sontheimer [2], которые де-
лят кожную волчанку на СКВ-специфические 
и  СКВ-неспецифические кожные пораже-
ния. Раннее распознавание пациентов с кож-
ной волчанкой с риском развития СКВ имеет 
важное значение. Признаки нефропатии, по-
вышенные титры антинуклеарного фактора 
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(АНФ), серозит, артралгии, артрит или другие новые сим-
птомы системного заболевания могут указывать на  пере-
ход в  СКВ и  должны подвергаться тщательному монито-
рингу. Пациенты с  локализованной диссеминированной 
красной волчанкой, гипертрофическими кожными пора-
жениями, волчаночным панникулитом с большей вероят-
ностью имеют волчанку, ограниченную кожей; в то время 
как пациенты с генерализованными формами часто соот-
ветствуют критериям Американской коллегии ревмато-
логов (ACR, American College of  Rheumatology) для  СКВ, 
а  пациенты с  острой формой красной волчанки с  боль-
шей вероятностью имеют системное заболевание. Специ-
фические для СКВ кожные проявления имеют различную 
клиническую морфологию, но  схожие гистопатологиче-
ские признаки при рутинном окрашивании гематоксили-
ном и эозином. Эти гистологические признаки включают 

лихеноидный дерматит с  вакуолизацией базального слоя, 
апоптотические кератиноциты, инфильтрат периаднек-
сальных и периваскулярных мононуклеарных клеток, эпи-
дермальную атрофию и  утолщение базальной мембраны. 
Важно, что  иммуноморфологическое исследование пора-
женных участков кожи при СКВ показывает линейное от-
ложение IgG на границе дермы и эпидермиса при прямой 
иммунофлуоресценции  [1]. Неспецифические для  СКВ 
поражения кожи чаще наблюдаются во  время активной 
фазы заболевания. Неспецифические кожные проявле-
ния включают склеродактилию, кальциноз кожи, ревма-
тоидные узелки, крапивницу, анетодермию, черный акан-
тоз, красный плоский лишай, многоформную эритему. 
Муциноз, буллезная волчанка, lupus erythematosus gyratus 
repens, (редкий паранеопластический тип кольцевидной 
эритемы с характерным рисунком в виде «древесного зер-
на»), различные варианты кольцевидной эритемы, панни-
кулит, гиперкератоз и  т.  н.  «волчанка обморожения» яв-
ляются редкими вариантами поражения кожи при  СКВ, 
хотя достаточно специфичны для этого заболевания [1].

Некоторые атипичные и   редкие кожные 
проявления системной красной волчанки

Папулонодулярный муциноз (ПМ). Клинические про-
явления: бессимптомные папулы и  узелки, не  различаю-
щиеся по цвету, на коже туловища и верхних конечностей 
(рис. 1). В 80% случаев ПМ связан с СКВ, является ее не-
обычным кожным проявлением и обусловлен диффузным 
отложением муцина в дерме. ПМ может быть первым при-
знаком болезни или  первым кожным проявлением СКВ. 
Морфология: отложения муцина в поверхностной и сред-
ней дерме, периваскулярном лимфоцитарном инфильтрате 
и нормальном эпидермисе, линейные или зернистые отло-
жения IgG, IgM и C3 в дермально-эпидермальном соеди-
нении [3–5]. 

Линейное поражение кожи (ЛП) – очень редкий вари-
ант СКВ, который встречается преимущественно у  детей 
и  проявляется вдоль линий Блашко (они имеют V-образ-
ную форму на  спине, S-образные завитки на  груди и  бо-
ках и волнистые очертания на голове), особенно на лице, 
реже – на туловище и конечностях (рис. 2). Менее 2% слу-
чаев возникают у детей в возрасте до 10 лет. ЛП с одинако-
вой частотой встречается у  мужчин и  женщин, не  прово-
цируется ультрафиолетовым облучением (УФО). Наличие 
ЛП ассоциировано с более благоприятным течением СКВ. 
Морфологические изменения в  основном соответствуют 
дискоидной красной волчанке [6, 7]. 

Буллезная форма (БФ) поражения кожи – редкая фор-
ма СКВ, ассоциированная с аутоантителами против ком-
понентов дермально-эпидермального соединения. Фор-
мируются рассеянные везикулы и буллы, превращающиеся 
в эрозии и корки; чаще на отрытых местах кожи. Они могут 
заживать с остаточной гиперпигментацией и рубцеванием 
(рис. 3). БФ СКВ может быть начальным проявлением бо-
лезни или развивается на фоне обострения СКВ, что наи-
более часто наблюдается при  активном волчаночном не-
фрите. Морфология: выявляются субэпидермальная булла, 
поверхностный дермальный периваскулярный нейтро-
фильный инфильтрат, нейтрофильные микроабсцессы, 
ядерная «пыль» в  нейтрофилах, обильные отложения му-
цина и IgG и/или IgM, IgA и C3 в дермально-эпидермаль-
ном соединении [8–10]. 

Рис. 1. Папулонодулярный муциноз [4]

Рис. 2. Линейное поражение кожи [6]

Рис. 3. Буллезное поражение кожи [8]
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Эритродерма (ЭД)  – очень редкое 
проявление СКВ; обычно возникает по-
сле воздействия УФО. При  клиническом 
исследовании наблюдается генерализо-
ванная эксфолиативная эритродермия 
(рис. 4). На сегодняшний день было заре-
гистрировано всего три случая ЭД. Диагноз 
ЭД следует подозревать в тех случаях, ког-
да отсутствует очевидная причина ее  раз-
вития, если анамнез предполагает связь 
с  воздействием УФО, выявляются АНФ, 
антитела к Ro/SS-A, а при иммуноморфо-
логическом исследовании отмечаются зер-
нистые отложения IgG, IgM и комплемен-
та вдоль базальной мембраны [11–13]. 

Гипертрофическая форма пораже-
ния. Редкая, но хорошо описанная форма 
СКВ с  выраженными гиперкератотиче-
скими поражениями кожи с  застойными 
краями и  центральной атрофией, чаще 
на  лице и  разгибательных поверхностях 
конечностей, подошвах и  ладонях, с  раз-
витием кератодермии (рис. 5). Морфоло-
гия: плотный периваскулярный лимфоци-
тарный инфильтрат, коллоидные тельца, 

вакуольная дегенерация дермально-эпи-
дермального стыка. Иммуноморфоло-
гия: отложения IgG, IgM, C3 на  базаль-
ной мембране [14, 15].

Полная эритематозная волчанка (lupus 
erythematosus gyratus repens) – очень редкий 
вариант СКВ, характеризующийся кон-
центрической, серпигинозной мигриру-
ющей эритемой с  некоторыми мелкими 
ведущими чешуйками, создающими ри-
сунок древесных волокон (рис. 6). В боль-
шинстве случаев сообщается о связи со зло-
качественным новообразованием. «Lupus 
erythematosus gyratus repens» рассматрива-
ется как  клинический и  гистологический 
кольцевой вариант подострой кожной кра-
сной волчанки и  была описана в  1975  г. 
J.  Helwitt и  соавт.  [16]. По  морфологиче-
ской картине не отличается от изменений, 
встречающихся при типичной СКВ [17, 18]. 

Кольцевидная центробежная эрите-
ма (псориазоформная). Часто ассоцииро-
вана с  синдромом Шегрена. Проявляется 
в виде кольцевидных эритематозных бля-
шек с отступающими чешуйками (рис. 7). 

Рис. 4. Эритродерма [11]

Рис. 5. Гипертрофическое поражение кожи: а – фото из [14]; б – фото из архива лабо-
ратории тромбовоспаления НИИР им. В.А. Насоновой (заведующая – д.м.н., профессор 
Т.М. Решетняк)

Рис. 6. Lupus erythematosus gyra-
tum repens – рецидивирующая 
красная волчанка, подострая кож-
ная красная волчанка, кольцевид-
ная форма (фото из архива лабо-
ратории тромбовоспаления НИИР 
им. В.А. Насоновой; заведующая – 
д.м.н., профессор Т.М. Решетняк)

Рис. 7. Кольцевидная центробежная эритема (псориазоформная) (фото из архива лаборатории тромбовоспаления НИИР им. В.А. Насоно- 
вой; заведующая – д.м.н., профессор Т.М. Решетняк)

а б
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Морфология: вакуолярное изменение базального слоя кле-
ток с  субэпидермальными, периваскулярными и  периап-
пендикулярными лимфоцитарными инфильтратами, оби-
лие муцина в дерме [19, 20]. 

Моногенная волчанка (МВ) – это форма СКВ, возни-
кающая из-за мутаций одного гена. Ее возникновение свя-
зано с  нарушением регуляции пути интерферона I  типа 
и контрольными точками развития В-клеток [21, 22]. МВ 
обычно характеризуется ранним началом, в  течение пер-
вых 5  лет жизни, с  тяжелыми клиническими проявлени-
ями, особенно затрагивающими центральную нервную 
систему, почки, суставы и  кожу. Кожные проявления ха-
рактеризуются наличием болезненных синевато-красных 
папулезных или узелковых изменений в акральных местах 
(пальцы рук, ног, нос, щеки и уши), которые имеют тен-
денцию к  изъязвлению и  провоцируются воздействием 
холода и  влаги (рис.  8). Помимо артралгий, нет  никаких 
признаков системного заболевания. При гистологическом 
исследовании определяется глубокий воспалительный ин-
фильтрат с  периваскулярным распределением, грануляр-
ными отложениями иммуноглобулинов и  комплемента 
вдоль базальной мембраны. 

Панникулит при  СКВ наблюдается преимуществен-
но у женщин среднего возраста. Обычно поражаются прок-
симальные отделы конечностей, лицо и  спина (рис.  9). 
У  большинства пациентов (62%) панникулит развивается 

после возникновения основных проявлений СКВ. Частота 
панникулита при  СКВ составляет около 1–3%. При  этом 
прогноз СКВ часто более благоприятный, с редким разви-
тием поражения почек и  центральной нервной системы. 
Но  есть описания случаев развития панникулита при  тя-
желом течении СКВ с  поражением почек и  пневмони-
том [23–26].

Алгоритм лечения поражения кожи при СКВ основан 
на  европейских рекомендациях и  рекомендациях Ассоци-
ации ревматологов России  [27–29] Важным компонентом 
лечения патологии кожи при СКВ является профилактика 
с агрессивными мерами защиты от солнца, включая защит-
ную одежду, избегание воздействия в часы пикового солнеч-
ного света и  ежедневное использование солнцезащитных 
кремов широкого спектра UVA/UVB с  SPF  70  или  выше. 
Добавки витамина D следует рассматривать для всех паци-
ентов, особенно когда его уровни в сыворотке крови ниже 
нормы. Топические формы глюкокортикоидов (ГК) мо-
гут использоваться при ограниченном кожном поражении 
или  в  качестве дополнительной терапии вместе с  систем-
ными средствами. Как  и  при  назначении системных ГК, 
следует использовать наименее мощное воздействие в  те-
чение как  можно более короткого периода времени, что-
бы снизить риск местных осложнений, таких  как стеро-
идная атрофия и  телеангиэктазии. Обычно используется 
начальный режим применения топического ГК средней 
силы (класс III), такого как триамцинолона ацетонид 0,1 %, 
ежедневно наносимого на  пораженную кожу, особенно 
на  участки за  пределами лица. Если это не  обеспечива-
ет достаточного эффекта, следует рассмотреть более мощ-
ный топический ГК, такой  как клобетазола пропионат 
0,05 % или бетаметазона дипропионат 0,05 % (класс I). Ког-
да топические ГК класса I–III обеспечивают клиническую 
эффективность в чувствительных областях, таких как лицо, 
можно свести к  минимуму вероятность развития кожной 
атрофии от долгосрочной терапии, чередуя топические ГК 
каждые 2 недели с топическим ингибитором кальциневри-
на, таким как крем пимекролимуса или мазь такролимуса. 
Ингибиторы кальциневрина рекомендуются в качестве аль-
тернативных топических терапевтических вариантов первой 
или второй линии, особенно на лице, на основании резуль-
татов рандомизированных клинических испытаний. Рези-
стентность к гидроксихлорохину и топическим ГК требует 
применения иммунодепрессантов, включая метотрексат 

Рис. 8. Моногенная волчанка [21]

Рис. 9. Панникулит: а – фото из [23,24,25]; б – фото из архива лаборатории тромбовоспаления НИИР им. В.А. Насоновой (заведующая – 
д.м.н., профессор Т.М. Решетняк)

а б
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(МТ), микофенолата мофетил (ММФ) или азатиоприн [30]. 
Дапсон может быть эффективен при  лечении буллезной 
волчанки, панникулита и,  в  некоторых случаях, дискоид-
ного поражения кожи. Несколько исследований проде-
монстрировали значительное улучшение показателей ак-
тивности поражения кожи при  назначении белимумаба 
и  ритуксимаба  [31–34]. Анифролумаб, препарат, недавно 
одобренный Управлением по  контролю качества пище-
вых продуктов и лекарственных средств США (FDA, Food 
and Drug Administration) для лечения СКВ, в исследовании 
фазы III продемонстрировал преимущество перед плацебо 
в улучшении кожных проявлений [35, 36]. Опыт отечествен-
ных ревматологов подтверждает высокую эффективность 
анифролумаба у  пациентов с  СКВ с  поражением кожи, 
в  том числе и  оценивавшемся с  помощью индекса CLASI 
(Cutaneous Lupus Disease Area and Severity Index) и его мо-
дифицированной версии R-CLASI (Revised CLASI) [37, 38].

Заключение

Своевременное распознавание атипичных про-
явлений поражения кожи при  СКВ может способство-
вать ранней диагностике и  своевременному назначению 
патогенетической терапии. Диагноз должен быть уста-

новлен на  основании характерной клинической карти-
ны и  подтвержден гистологическим исследованием био
птата кожи. Большинство редких вариантов поражения 
кожи приводятся в  классификационных критериях СКВ 
2012  г.  [39]. Количественная оценка поражения кожи 
при СКВ проводится с помощью специальных индексов 
активности [40]. Раннее распознавание редких вариантов 
поражения кожи может помочь в определении оптималь-
ной тактики терапии, контроле прогрессирования заболе-
вания и предотвращении развития необратимых повреж
дений.

Статья подготовлена в рамках фундаментального ис-
следования № 122040400024-7.
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