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Лечение редких проявлений системной 
красной волчанки :  рекомендации 
объединенной международной группы 
экспертов (ERN ReCONNET,  SLICC ,  SLEuro)
Т.А. Панафидина, Т.В. Попкова

Современные клинические рекомендации по лечению системной красной волчанки (СКВ) включают пре
имущественно вопросы, связанные с частыми клиническими проявлениями. В данном обзоре представлены 
некоторые редкие симптомы СКВ, обусловленные поражением нервной системы, желудочно-кишечного 
тракта, легких, сердца, кожи, некоторые варианты васкулита, гематологических нарушений, и разработан-
ные международной группой экспертов клинические рекомендации по лечению 24 редких проявлений. 
В международную группу вошли 119 специалистов из трех экспертных групп по СКВ: Европейской рефе-
рентной сети по редким и сложным заболеваниям соединительной ткани и опорно-двигательного аппарата 
(ERN ReCONNET, European Reference Network on Rare and Complex Connective Tissue and Musculoskeletal 
Diseases), Международной ассоциации клиник по лечению СКВ (SLICC, Systemic Lupus International 
Collaborating Clinics) и Европейского общества по изучению СКВ (SLEuro, European Systemic Lupus 
Erythematosus Society). Эти согласованные экспертные рекомендации могут служить основой при выборе 
терапии в тех случаях, когда действующие рекомендации недостаточны или неприменимы.
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TREATMENT OF RARE SYSTEMIC LUPUS ERYTHEMATOSUS MANIFESTATIONS: 
RECOMMENDATIONS OF INTERNATIONAL EXPERT GROUP (ERN ReCONNET, SLICC, SLEuro)
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Existing guidelines for the treatment of systemic lupus erythematosus (SLE) mainly include issues related to com-
mon clinical manifestations. This review presents some rare manifestations of SLE caused by damage to the nervous 
system, gastrointestinal tract, lungs, heart, skin, some types of vasculitis, hematological disorders, and clinical guide-
lines for the treatment of 24 rare manifestations developed by an international group of experts. The international 
group included 119 specialists from three SLE expert groups: the European Reference Network on Rare and Complex 
Connective Tissue and Musculoskeletal Diseases (ERN ReCONNET), the Systemic Lupus Erythematosus 
International Collaborating Clinics group (SLICC), and the European Lupus Society (SLEuro). These consensus 
expert recommendations can serve as a basis for choosing a therapy in cases where current recommendations are insuf-
ficient or inapplicable. 
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Введение

Системная красная волчанка (СКВ)  – 
системное аутоиммунное ревматическое 
заболевание неизвестной этиологии, ха-
рактеризующееся гиперпродукцией органо-
неспецифических аутоантител к  различным 
компонентам клеточного ядра и  развитием 
иммуновоспалительного повреждения вну-
тренних органов [1, 2]. Заболевание отличает-
ся гетерогенностью клинических проявлений, 
и его симптомы варьируют от легких наруше-
ний со стороны суставов и кожи до системных 
осложнений, потенциально опасных для жиз-
ни [3]. Существует ряд международных реко-
мендаций по лечению пациентов с СКВ [4–7], 
однако в  них, как  правило, рассматриваются 
вопросы, связанные с  поражением основных 

органов и  частыми проявлениями заболева-
ния. В то же время лечение редких проявлений 
СКВ изучено недостаточно. 

Специалистами Европейской референт
ной сети по редким и сложным заболеваниям 
соединительной ткани и  опорно-двигатель-
ного аппарата (ERN ReCONNET, European 
Reference Network on  Rare and  Complex Con-
nective Tissue and Musculoskeletal Diseases) был 
проведен систематический анализ публикаций 
(всего 149) за  период 1980–2021  гг. о  редких 
проявлениях СКВ  [8]. Из  анализа исключе-
ны проявления, обусловленные сопутствую-
щим антифосфолипидным синдромом (АФС) 
и другими заболеваниями, а также нежелатель-
ными явлениями лекарственной терапии. Ос-
новные результаты суммированы в таблице 1.
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Основными патогенетическими механизмами пора-
жения желудочно-кишечного тракта (ЖКТ) являются ва-
скулит мелких сосудов, дисфункция гладких мышц и лим-
фангиэктазия; частыми жалобами – боль в животе, тошнота, 
рвота и диарея [9, 10]. Раннее выявление и лечение редких 
проявлений со  стороны ЖКТ особенно сложны из-за  от-
сутствия специфических симптомов и  сложности их  диф-
ференциации от  инфекций и  нежелательных явлений ле-
карственной терапии. Специфическое поражение печени 
при СКВ является весьма спорным вопросом и в большин-
стве случаев обусловлено аутоиммунным механизмом  [11, 
12]. Волчаночный гепатит характеризуется повышением 
уровня печеночных ферментов на  фоне системной актив-
ности заболевания  [13]; как  правило, он  протекает суб-
клинически, волнообразно и  хорошо поддается лечению 
преднизолоном с  иммунодепрессантами или  без  них  [14]. 
Согласно систематическому обзору (114 случаев волчаноч-
ного гепатита), у 31% пациентов он был первым проявле
нием СКВ, чаще всего сочетался с  гематологическими, 
кожно-слизистыми, суставными и  почечными симпто-
мами. Из  иммунологических нарушений он  ассоцииро-
ван, помимо антинуклеарных антител (АНА), с  антитела-
ми к  двуспиральной ДНК (анти-дсДНК; 70%), к  Ro/SSA 
ядерным антигенам (анти-Ro/SSA; 60%), к рибосомально-
му Р-ядерному антигену (анти-ribP; 51%) и  к  рибонукле-
опротеиду 70  кДа (анти-РНП; 48%)  [15]. Для  проведения 
дифференциального диагноза волчаночного гепатита от ау-
тоиммунного гепатита необходимо определение «печеноч-
ных» аутоантител и морфологических признаков активного 
портального/лобулярного гепатита по  результатам биоп-
сии печени. Характерными гистологическими признаками 
аутоиммунного гепатита являются перипортальный (ин-
терфейсный) гепатит, лимфоплазмоцитарная инфильтра-
ция, чаще – в виде фокальных и очаговых некрозов, и фи-
броз, отсутствующие при волчаночном гепатите [16].

Самые частые изменения, характерные для  интер-
стициального заболевания легких (ИЗЛ) при  СКВ, опи-
саны как  затемнения по  типу «матового стекла» и  утол-
щения межальвеолярных перегородок (56% и  46% 
соответственно). Неспецифическая интерстициальная 
пневмония (НСИП) и  организующаяся пневмония (ОП) 
были наиболее распространенными паттернами, выявлен-
ными при  компьютерной томографии (КТ) легких (26% 
и  18% соответственно). ИЗЛ наблюдалось у  пациентов 
с дебютом СКВ после 50 лет, в большинстве случаев однов-
ременно или после установления диагноза СКВ (87%); об-
щая 5-летняя выживаемость составляла 85,3%, а сочетание 
НСИП с ОП расценивалось как предиктор благоприятно-
го прогноза [8, 17]. Острая волчаночная пневмония (пнев-
монит) определялась наличием инфильтратов в  легких 
по  данным КТ/рентгенографии при  отсутствии активных 
инфекций. Характерный КТ-признак острой волчаноч-
ной пневмонии – изолированные зоны «матового стекла» 
без признаков фиброза, который наряду с лихорадкой по-
зволяет отличить ее от ИЗЛ. Однако этот признак не явля-
ется специфическим, поэтому всегда следует исключать 
инфекционные пневмонии [8].

Миокардит при  СКВ  – редкое, но  потенциаль-
но тяжелое проявление, которое может характеризовать-
ся болью в груди, сердечной недостаточностью, аритмией 
и в некоторых случаях – внезапной смертью. Диагноз уста-
навливался на  основании клинических, биохимических, 
эхокардиографических данных и,  согласно большинству 

последних работ, результатов магнитно-резонансной то-
мографии (МРТ) сердца. Миокардит обычно ассоцииро-
ван с перикардитом, а также с внесердечными проявлени-
ями высокой активности СКВ, например, волчаночным 
нефритом и  высоким уровнем смертности  [18–21]. Ран-
няя диагностика может улучшить исходы, а  использова-
ние МРТ сердца способствует своевременному выявлению 
субклинического миокардита, даже у пациентов с умерен-
ной активностью СКВ  [22]. Пациенты c  легочной арте-
риальной гипертензией (ЛАГ), ассоциированной с  СКВ, 
обычно жалуются на  прогрессирующую одышку при  фи-
зической нагрузке и утомляемость; диагностика ЛАГ часто 
задерживается. Распространенность ЛАГ в различных ко-
гортах больных СКВ колеблется от 1 до 14%, 5-летняя вы-
живаемость составляет 70–80%. Золотым стандартом диаг-
ностики ЛАГ остается катетеризация правого желудочка, 
однако некоторые ультразвуковые методы предлагают не-
инвазивную альтернативу в качестве скрининга и для по-
следующего наблюдения. Развитие ЛАГ при  СКВ ассо-
циировано с несколькими факторами: феноменом Рейно, 
серозитом в  анамнезе, позитивностью по  антифосфоли-
пидным антителам (аФЛ) и анти-РНП [8].

Поражение заднего сегмента глаза, а  именно волча-
ночная ретинопатия, хориоидопатия и оптическая нейропа-
тия (атрофия зрительного нерва), связано с риском потери 
зрения. Наиболее распространенный признак  – микроан-
гиопатия с  наличием мягких экссудатов («ватных пятен»), 
реже встречается окклюзия центральной артерии сетчат-
ки и/или  вены. Другой тип редких ретинальных проявле-
ний  – острая ретробульбарная и  ишемическая оптическая 
нейропатия. Микроангиопатия обычно связана с  лучшим 
прогнозом, чем артериальные или венозные окклюзии [8]. 
В исследовании F.J. Stafford-Brady и соавт. [23] ни у одного 
из 34 пациентов с микроангиопатией не наблюдалось поте-
ри зрения по сравнению с 5 случаями, вызванными окклю-
зией центральной артерии/вены сетчатки и  ишемической 
оптической нейропатией. Одностороннее или двустороннее 
помутнение изображения без тяжелой потери зрения явля-
ется распространенным первым признаком хориоидопатии. 

Таблица 1. Редкие клинические проявления системной 
красной волчанки [8].

Орган поражения Проявления, частота (%)

Желудочно-кишечный 
тракт

•	 волчаночный энтерит – 0,59–10,7

•	 энтеропатия с потерей белка – 0,5–7,5

•	 панкреатит – 0,1–5,5

•	 кишечная псевдообструкция – 0,5–4,0

•	 бескалькулезный холецистит – 0,15–0,5

Печень
•	 волчаночный гепатит – 5,8–9,3

•	 аутоиммунный гепатит – 2,3

Легкие

•	 интерстициальное заболевание легких – 4,0

•	 волчаночная пневмония – 3,0

•	 синдром сморщенного легкого – 1,5

Сердце
•	 миокардит – 0,4–16

•	 легочная артериальная гипертензия – 1,0–14,0

Глаза

•	 волчаночная ретинопатия – 1,2–28,8

•	 эписклерит/склерит – 1,7–3,1

•	 передний увеит – 0,6–0,8

Центральная нервная 
система

•	 асептический менингит >1

•	 хорея – 0,3–2,4
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Во  всех зарегистрированных случаях хориоидопатия была 
связана с активностью СКВ, у 64% из этих больных присут-
ствовал волчаночный нефрит [24]. 

Нейропсихические проявления СКВ (НПСКВ) варь
ируют от легких когнитивных симптомов до тяжелых пора-
жений центральной нервной системы (ЦНС), приводящих 
к  смерти  [25]. НПСКВ встречаются примерно у  полови-
ны пациентов, но данные по их распространенности варь
ируют в разных исследованиях из-за различий в определе-
нии тех или иных проявлений, относящихся к НПСКВ [26]. 
Сложной задачей является дифференциальная диагности-
ка НПСКВ от аналогичных симптомов другого происхож-
дения; неоднократно проводились попытки по  созданию 
дифференциальных алгоритмов  [27]. Однако к настояще-
му времени не существует отдельного специфичного био-
маркера или показателя, который бы позволил диагности-
ровать именно НПСКВ.

В  целом эти сведения подчеркивают острую не-
обходимость в  использовании дополнительной мето-
дологии, например, экспертного консенсуса, для  раз-
работки информативных рекомендаций в  тех  случаях, 
когда доказательные данные недостаточны  [7]. Исполь-
зуя коллективный опыт трех международных организа-
ций, специализирующихся на  СКВ: ERN ReCONNET, 
Международной ассоциации клиник по  лечению СКВ 
(SLICC, Systemic Lupus International Collaborating Clinics) 
и  Европейского общества по  изучению СКВ (SLEuro, 
European Systemic Lupus Erythematosus Society),  – авто-
ры разработали согласованные экспертные рекомендации 
по  лечению редких проявлений СКВ  [28]. Большинство 
участников были ревматологами, однако в  состав рабо-
чей группы также входили специалисты в  области вну-
тренних болезней, нефрологии и  дерматологии (всего 
119  участников). На  первом этапе предлагалось перечи-
слить редкие проявления СКВ для  возможного включе-

ния в  рекомендации (суммарно рассмотрено 658  редких 
проявлений); на  втором  – участники выбрали редкие 
проявления СКВ, подлежащие включению в  документ 
из предложенных на первом этапе (осталось 24); на треть
ем этапе участников, имевших опыт лечения одного 
или  нескольких выбранных редких проявлений СКВ, 
просили представить предложения по стратегии лечения 
этих проявлений с  помощью систематизированного ша-
блона (всего было предложено 234 потенциальных метода 
лечения). Во время четвертого этапа проводились анализ 
и ранжирование предпочтительных методов терапии каж-
дого редкого проявления СКВ (от наихудшего к наилуч-
шему) в зависимости от степени тяжести.

В  рамках всех предложенных методов упоминал-
ся гидроксихлорохин (ГХН) в  качестве базовой терапии 
в сочетании с глюкокортикоидами (ГК) и традиционны-
ми синтетическими иммуносупрессивными препарата-
ми или  генно-инженерными биологическими препара-
тами (ГИБП), поскольку он  составляет основу лечения 
СКВ и рекомендуется всем пациентам в отсутствие про-
тивопоказаний  [4]. В  общей сложности 80% участников 
не  использовали инфузии 6-метилпреднизолона (МП) 
для лечения нетяжелых проявлений СКВ. Из 20% экспер-
тов, которые применяли МП, большинство назначали его 
в дозе 125 мг, реже – в дозе 250 мг, как правило, на протя-
жении 3 дней. При лечении тяжелых проявлений СКВ все 
эксперты использовали инфузии МП: из них 50% – в дозе 
500 мг, 26% – в дозе 1000 мг, 17% – в дозе 250 мг, 5% – 
в дозе 750 мг, 3% – в дозе 125 мг, обычно в течение 3 дней 
подряд  [28]. В  таблице  2  представлены суммированные 
данные по лечению 24 редких проявлений СКВ в зависи-
мости от  тяжести. Для  каждого проявления были разра-
ботаны условные критерии тяжести, которые позволили 
дифференцированно применять терапевтическую такти-
ку при тяжелом и нетяжелом проявлении СКВ.

Таблица 2. Предпочтительные методы лечения 24 редких проявлений системной красной волчанки в зависимости 
от их тяжести [28]

Нетяжелое течение Критерии тяжелой формы Тяжелое течение

Нейропсихические проявления СКВ 

Волчаночный менингит

МП, затем ПЗ 0,5–1 мг/кг/сут. 
в комбинации с MMФ (или АЗА)

В большинстве случаев состояние описывается как тяжелое, 
в частности если наблюдаются:
– симптомы тяжелой степени;
– энцефалит;
– неудовлетворительный ответ на лечение; 
– значительная распространенность или выраженность изменений 
по данным визуализирующих исследований;
– ухудшение общего состояния

МП, затем ПЗ 0,25–0,5 мг/кг/сут. 
в комбинации с ЦФ (протокол 
EuroLupus), затем (или) АЗА

Волчаночный психоз

МП, затем ПЗ 0,5–1 мг/кг

Обычно состояние описывается как тяжелое, если наблюдаются:
– угроза безопасности пациента;
– необходимость госпитализации;
– сопутствующее органическое поражение головного мозга;
– бредовые идеи, препятствующие соблюдению режима лечения;
– кататония

МП, затем ПЗ 0,5–1 мг/кг/сут. 
(при необходимости) и ЦФ 
(высокодозный протокол NIH)

Органический мозговой синдром

МП, затем ПЗ 0,5–1 мг/кг/сут. 
в комбинации с ММФ (или АЗА)

Обычно состояние описывается как тяжелое, если наблюдаются:
– измененное состояние сознания;
– очаговые неврологические симптомы;
– необходимость госпитализации

МП, затем ПЗ 0,5–1 мг/кг/сут. 
в комбинации с внутривенным 
введением ЦФ (протокол EuroLupus), 
затем ММФ
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Нетяжелое течение Критерии тяжелой формы Тяжелое течение

Судороги

МП, затем ПЗ 0,5–1 мг/кг/сут. 
(при необходимости) в комбинации 
с ММФ (или АЗА) и противосудорожные 
препараты

– рефрактерность к лечению;
– генерализованные тонико-клонические судороги;
– необходимость госпитализации или перевода в ОРИТ;
– признаки поражения головного мозга

МП, затем ПЗ 0,5–1 мг/кг/сут. 
при необходимости – ЦФ (протокол 
EuroLupus), затем (или) АЗА 
и противосудорожные препараты

Поперечный миелит

МП, затем ПЗ 0,5–1 мг/кг/сут. 
в комбинации с РТМ, затем ММФ

Обычно состояние описывается как тяжелое, в частности, 
если наблюдаются:
– двигательные нарушения;
– опасения в отношении нарушений функции мочевого пузыря 
или кишечника;
– отсутствие ответа на начальную терапию ГК

МП, затем ПЗ 0,5–1 мг/кг/сут. 
в комбинации с РТМ, затем ММФ

Демиелинизирующая нейропатия

МП, затем ПЗ 0,5–1 мг/кг/сут. 
(при необходимости) с ежемесячным 
введением ВВИГ в течение 6 мес. 
с последующим увеличением 
интервалов между инфузиями 
до полной отмены (если возможно)

– тяжелые двигательные нарушения (например, неспособность 
ходить);
– множественная мононейропатия

МП, затем ПЗ 0,5–1 мг/кг/сут. 
(при необходимости) с ежемесячным 
введением ВВИГ в течение 6 месяцев 
с последующим увеличением 
интервалов между инфузиями 
до полной отмены (если возможно) 

Полинейропатия

МП, затем ПЗ 1 мг/кг/сут. Тяжелые (сенсорные) двигательные нарушения
МП, затем ПЗ 1 мг/кг/сут.  
в комбинации с РТМ

Множественная мононейропатия

МП, затем ПЗ 0,5–1 мг/кг/сут. 
в комбинации с ММФ

Обычно состояние описывается как тяжелое, если наблюдается:
– наличие двигательных нарушений (особенно тяжелых)

МП, затем ПЗ 0,5–1 мг/кг/сут. 
в комбинации с ЦФ (протокол 
EuroLupus), затем ММФ

Васкулиты

Васкулит ЦНС

МП, затем ПЗ 0,5–1 мг/кг/сут. 
в комбинации с ММФ (или АЗА)

Обычно состояние описывается как тяжелое, если наблюдаются:
– осложнения в виде судорог, комы, кататонии и тяжелых 
неврологических расстройств;
– быстрое усугубление симптомов или признаков поражения, 
определяемых при МРТ

МП, затем ПЗ 0,5–1 мг/кг/сут. 
в комбинации с ЦФ (высокодозный 
протокол NIH)

Системный волчаночный васкулит

МП, затем ПЗ 0,5–1 мг/кг/сут. 
в комбинации с ММФ (или АЗА)

Обычно состояние описывается как тяжелое, если наблюдаются:
– заболевание, представляющее угрозу для жизни или функции 
органа;
– васкулит ЦНС;
– множественный мононеврит;
– необходимость госпитализации

МП, затем ПЗ 0,5–1 мг/кг/сут. 
в комбинации с ЦФ (высокодозный 
протокол NIH)

Васкулит сетчатки

МП, затем ПЗ 0,5–1 мг/кг/сут. 
в комбинации с ММФ

Обычно состояние описывается как тяжелое, если наблюдаются:
– нарушения зрения или риск потери зрения;
– тяжелые поражения (например, некроз сетчатки, отслоение 
сетчатки и кровотечение в сетчатку);
– двустороннее поражение

МП, затем ПЗ 0,5–1 мг/кг/сут. 
в комбинации с ЦФ (протокол 
EuroLupus), затем ММФ

Редкие гематологические проявления

Тромботическая микроангиопатия

Плазмаферез, МП, затем  
ПЗ 0,5–1 мг/кг/сут. в комбинации 
с ММФ

Обычно состояние описывается как тяжелое, если наблюдается:
– дисфункция органа (в том числе тяжесть неврологических 
или нефрологических нарушений)

Плазмаферез, МП, затем ПЗ 1 мг/кг 
с РТМ в комбинации с ММФ 
или без него, добавление 
каплацизумаба (при ТТП-подобном 
варианте) или РТМ (либо ЦФ или ММФ) 
и экулизумаба (при атипичном ГУС 
или комплемент-опосредованном 
варианте)

Продолжение таблицы 2
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Нетяжелое течение Критерии тяжелой формы Тяжелое течение

Апластическая анемия (миелофиброз)

МП, затем ПЗ 0,5–1 мг/кг/сут. 
в комбинации с ММФ

– тяжесть цитопении;
– осложнения, связанные с цитопенией (например, стенокардия 
или ИМ без подъема сегмента ST, лихорадка, кровотечение 
или инфекция);
– необходимость гемотрансфузий или применения факторов роста;
– необходимость госпитализации

МП, затем ПЗ 0,5–1 мг/кг/сут. с РТМ 
(в комбинации с ММФ или без него)

Синдром активации макрофагов

МП, затем ПЗ 0,5–1 мг/кг/сут. 
в комбинации с ММФ

Обычно состояние описывается как тяжелое, если наблюдаются:
– клинические проявления (например, лихорадка 
или гемодинамическая нестабильность);
– отклонения от нормы результатов лабораторных исследований 
(например, анемия, тромбоцитопения и повышение активности 
печеночных ферментов);
– нарушение функции органов

МП, затем ПЗ 0,5–1 мг/кг/сут. 
и анакинра в комбинации 
с циклоспорином или такролимусом

Редкие проявления со стороны ЖКТ

Волчаночный энтерит

ПЗ 0,5–1 мг/кг/сут. в комбинации 
с ММФ 2–3 г/сут.

– перфорация или ишемия ЖКТ;
– желудочно-кишечное кровотечение;
– тяжесть симптомов, генерализованный отек, снижение массы 
тела и невозможность употребления пищи;
– сепсис вследствие бактериальной транслокации;
– распространенность и тяжесть поражений по данным 
визуализирующих исследований;
– тяжелая гипоальбуминемия (например, <20 г/л) или тяжелая 
дегидратация или электролитный дисбаланс;
– необходимость госпитализации

МП, затем ПЗ 0,5 мг/кг/сут. 
в комбинации с ЦФ (протокол 
EuroLupus), затем ММФ

Волчаночный панкреатит

МП, затем при необходимости ПЗ 
0,5–1 мг/кг/сут. и ММФ

– тяжесть симптомов;
– выраженное повышение активности амилазы или липазы 
в сыворотке крови;
– недостаточность другого органа или артериальная гипотензия;
– распространенность и тяжесть поражений, определяемых при КТ;
– некротизирующий панкреатит;
– недостаточность поджелудочной железы;
– предполагаемое длительное парентеральное питание;
– необходимость госпитализации;
– высокая оценка по шкале Рэнсона

МП, затем при необходимости  
ПЗ 0,25–0,5 мг/кг/сут. и ЦФ (протокол 
EuroLupus), затем ММФ или АЗА

Поражение легких

Волчаночный пневмонит (острый)

МП, затем ПЗ 0,5–1 мг/кг/сут. 
в комбинации с ММФ или АЗА

Обычно состояние описывается как тяжелое, если наблюдаются:
– гипоксемия (pO2<60 мм рт. ст.);
– дыхательная недостаточность;
– потребность в инвазивной вентиляции легких;
– быстропрогрессирующее интерстициальное заболевание легких;
– распространенность поражений ≥20% по результатам КТ 
высокого разрешения;
– необходимость госпитализации или перевода в ОРИТ

МП, затем ПЗ 1 мг/кг/сут. в комбинации 
с ЦФ (протокол EuroLupus), затем ММФ 
или АЗА

Синдром сморщенного легкого

ПЗ 0,5 мг/кг/сут. в комбинации  
с ММФ (или АЗА)

– дыхательная недостаточность;
– потребность в кислородотерапии;
– влияние на повседневную деятельность пациента;
– перевод в ОРИТ;
– форсированная жизненная емкость легких ≤50–70% 
от расчетного значения;
– быстрое снижение функции легких

МП, затем ПЗ 1 мг/кг/сут. 
(при необходимости) и ЦФ (протокол 
EuroLupus), затем ММФ (или АЗА)

Продолжение таблицы 2
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Нетяжелое течение Критерии тяжелой формы Тяжелое течение

Интерстициальное заболевание легких

МП, затем ПЗ 0,5–1 мг/кг/сут. 
с добавлением при необходимости 
препаратов для лечения легочной 
артериальной гипертензии 
в соответствии с показаниями и ММФ 

– признаки обычной интерстициальной пневмонии  
(в отличие от НСИП);
– быстропрогрессирующее интерстициальное заболевание легких;
– распространенность поражений ≥20% по результатам КТ 
высокого разрешения;
– форсированная жизненная емкость легких ≤50–70% 
от расчетного значения;
– диффузионная способность легких по монооксиду углерода 
≤70% или снижение на ≥10% в течение 6 мес.;
– тяжелая гипоксия (pO2<60 мм рт. ст.);
– влияние на функциональный статус пациента;
– необходимость госпитализации

МП, затем ПЗ 0,5–1 мг/кг/сут. 
(при необходимости) и ММФ

Легочная артериальная гипертензия

МП, затем ПЗ 0,5–1 мг/кг/сут. 
(при необходимости) с добавлением 
препаратов для лечения легочной 
артериальной гипертензии 
в соответствии с показаниями и ММФ

– клинические симптомы;
– быстрое прогрессирование;
– выраженное усугубление легочной артериальной гипертензии

МП, затем ПЗ 0,5–1 мг/кг/сут. 
(при необходимости) с добавлением 
препаратов для лечения легочной 
артериальной гипертензии 
в соответствии с показаниями и ММФ

Поражение сердца

Эндокардит Либмана – Сакса

Аспирин в низких дозах  
(при утолщении створок клапанов 
сердца) или антикоагулянты 
(при образовании узелков 
или вегетаций на створках клапанов)

– тяжелая дисфункция клапанов сердца;
– сердечная недостаточность;
– признаки тромбоэмболии;
– наличие вегетаций и нестабильность вегетаций  
(по заключению кардиолога);
– необходимость госпитализации

ПЗ 40–60 мг/сут. в комбинации с ММФ 
и антикоагулянтом (варфарин)

Волчаночный миокардит

ПЗ 0,5 мг/кг в комбинации с ММФ

– сердечная недостаточность или уменьшение объема заполнения 
желудочков;
– изменения кинетических показателей по данным 
электрокардиографии;
– аритмия или нарушения проводимости сердца;
– диффузный отек миокарда по результатам МРТ

МП, затем ПЗ 1 мг/кг/сут.  
в комбинации с ЦФ (протокол 
EuroLupus), затем ММФ

Поражение кожи

Кожный васкулит

МП, затем ПЗ 0,25–0,5 мг/кг/сут. 
(при необходимости)

– интенсивная боль, изъязвление или некроз кожи;
– распространенность поражений (например, >9–18% площади 
поверхности тела);
– ишемия или гангрена пальцев с высоким риском деструкции 
тканей или некроза;
– обезображивающие поражения;
– неспособность ходить;
– отсутствие ответа на терапию первой линии;
– необходимость госпитализации

МП, затем ПЗ 1 мг/кг/сут. 
(при необходимости) и ЦФ (протокол 
EuroLupus), затем ММФ (или АЗА)

Панникулит

ПЗ 0,25–0,5 мг/кг/сут.  
в комбинации с МТ

– множественные очаги поражения;
– изъязвление и некроз;
– распространенность поражений (например, >9 % площади 
поверхности тела);
– тяжелые симптомы (например, интенсивная боль);
– поражение лица;
– высокий риск рубцевания;
– отсутствие ответа на терапию первой линии;
– необходимость госпитализации

МП, затем ПЗ 0,25–0,5 мг/кг/сут. 
(при необходимости) и анифролумаб 
(с МТ, ММФ или АЗА либо без них)

Примечание: СКВ – системная красная волчанка; МП – 6-метилпреднизолон внутривенно; ПЗ – преднизолон per os; ММФ – микофенолата мофетил; АЗА – азатио-
прин; ЦФ – циклофосфамид; протокол EuroLupus – индукционная схема лечения волчаночного нефрита с применением низких доз циклофосфамида (шестикрат-
ное введение в фиксированной дозе 500 мг каждые 2 нед.), рекомендуемая обществом EuroLupus; протокол NIH – индукционная схема лечения высокими дозами 
циклофосфамида, рекомендуемая Национальными институтами здравоохранения, США (National Institutes of Health); ОРИТ – отделение реанимации и  интенсивной 
терапии; РТМ – ритуксимаб; ГК – глюкокортикоиды; ВВИГ – иммуноглобулин человека для внутривенного введения; ЦНС – центральная нервная система; МРТ – 
магнитно-резонансная томография; ТТП – тромботическая тромбоцитопеническая пурпура; ГУС – гемолитико-уремический синдром; ИМ – инфаркт миокарда; 
ЖКТ – желудочно-кишечный тракт; КТ – компьютерная томография; НСИП – неспецифическая интерстициальная пневмония; МТ – метотрексат

Окончание таблицы 2
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по возможности – с постепенным снижением дозы в тече-
ние максимум 6 месяцев) в сочетании с РТМ. При нетяже-
лой полинейропатии рекомендовано лечение ГХН с инфу-
зиями МП и последующим приемом пероральных ГК также 
в  высокой дозе (1  мг/кг/сут., по  возможности  – с  посте-
пенным снижением дозы в течение максимум 6 месяцев), 
но  без  традиционных иммунносупрессантов и  без  РТМ. 
Лечение множественной мононейропатии: тяжелой – ком-
бинированная терапия ГХН с инфузиями МП и дальней-
шим приемом пероральных ГК (в  дозе 0,5–1  мг/кг/сут.) 
в сочетании с ЦФ (по протоколу EuroLupus) и последую-
щей поддерживающей терапией ММФ; нетяжелой – ГХН 
с  инфузиями МП и  последующим приемом перораль-
ных ГК (в дозе 0,5–1 мг/кг/сут.) в сочетании с ММФ.

Лечение васкулита центральной 
нервной  системы,  системного васкулита 
и   васкулита сетчатки

Для лечения тяжелых форм васкулита ЦНС, систем-
ного (волчаночного) васкулита и  васкулита сетчатки был 
предложен один и  тот  же метод, включающий комбини-
рованную терапию ГХН с инфузиями МП и последующим 
приемом пероральных ГК (0,5–1 мг/кг/сут., по возможно-
сти – с постепенным снижением дозы в течение максимум 
6  месяцев) и  внутривенным введением высоких доз ЦФ 
(по  протоколу NIH); при  васкулите сетчатки можно ис-
пользовать ЦФ в меньшей дозе (по протоколу EuroLupus) 
с  последующей поддерживающей терапией ММФ. Ука-
занные редкие проявления не  всегда характеризуют-
ся тяжелой степенью, и  в  таких случаях следует приме-
нять терапию ГХН с  инфузиями МП и  последующим 
приемом пероральных ГК (0,5–1 мг/кг/сут., по возможно-
сти – с постепенным снижением дозы в течение максимум 
6 месяцев) в сочетании с ММФ (или АЗА).

Лечение отдельных гематологических 
проявлений

Тромботическая микроангиопатия (ТМА) в  нефро-
биоптатах обнаруживается в  20% случаев, ассоциируясь 
с  позитивностью по  аФЛ и  неблагоприятным прогнозом. 
В  рекомендациях Европейского альянса ревматологиче-
ских ассоциаций 2023  г. в  дополнение к  антикоагулянт
ной терапии  [32] обсуждается применение экулизумаба, 
рекомбинантного гуманизированного моноклонального 
антитела, обладающего высокой аффинностью к С5-ком-
поненту терминального комплекса комплемента человека, 
который эффективен в случаях комплемент-опосредован-
ной ТМА  [4, 33, 34]. При  тяжелом течении ТМА боль-
шинство экспертов в качестве основного лечения рассма-
тривают плазмаферез/плазмообмен в  сочетании с  ГХН, 
инфузией МП (опционально) с  последующим приемом 
пероральных ГК в высоких дозах (1 мг/кг/сут.). В качест-
ве поддерживающей терапии при  развитии тромботиче-
ской тромбоцитопенической пурпуры было предложено 
сочетание РТМ (с  ММФ или  без  него) и  каплацизумаба 
(гуманизированный иммуноглобулин против фактора 
фон  Виллебранда, зарегистрированный для  лечения при-
обретенной тромботической тромбоцитопенической 
пурпуры в  сочетании с  плазмообменом и  иммуносу-
прессивной терапией) [34, 35]. В случае развития атипично-
го гемолитико-уремического синдрома или  комплемент-

Лечение редких проявлений со  стороны 
центральной и   периферической нервной 
системы

Предпочтительным методом лечения органическо-
го мозгового синдрома, волчаночного психоза и  волча-
ночного менингита является комбинированная терапия, 
включающая ГХН и инфузии МП (опциональные при пси-
хозе) с  последующим приемом пероральных ГК 0,25–
1 мг/кг/сут. в пересчете на преднизолон (ПЗ), по возможно-
сти – с постепенным снижением дозы в течение максимум 
6  месяцев и  внутривенным введением ЦФ по  протоколу 
EuroLupus (шестикратное введение ЦФ в фиксированной 
дозе 500 мг каждые 2 недели) [29], с дальнейшей поддер-
живающей терапией микофенолата мофетилом (ММФ) 
при  органическом мозговом синдроме и  ММФ или  аза-
тиоприном (АЗА) при менингите. При волчаночном пси-
хозе также показана базовая антипсихотическая терапия 
по назначению психиатра. Кроме того, 37% респондентов 
считали, что иногда волчаночный психоз может носить не-
тяжелый характер, и в этих случаях была предложена анти-
психотическая терапия (по назначению психиатра) в ком-
бинации с  ГХН и  (при  необходимости) инфузиями МП 
с  последующим приемом ПЗ в  дозе 0,5–1  мг/кг. В  отно-
шении лечения поперечного миелита 80% участников 
включали либо комбинацию ГХН с инфузиями МП и по-
следующим приемом пероральных ГК (0,5–1  мг/кг/сут., 
по возможности – с постепенным снижением дозы в те-
чение 12  месяцев) в  сочетании с  ритуксимабом (РТМ) 
и  ММФ, либо комбинацию ГХН и  инфузий МП с  по-
следующим приемом пероральных ГК (0,5–1  мг/кг/сут., 
по возможности – с постепенным снижением дозы в тече-
ние максимум 6 месяцев) и применением высоких доз ЦФ 
(0,5–0,75 г/м2 ежемесячно в течение 6 месяцев) по прото-
колу Национальных институтов здравоохранения, США 
(NIH, National Institutes of Health) [30, 31]. Около 25% ре-
спондентов считали, что миелит не всегда характеризует-
ся тяжелой степенью, однако рекомендовали тот же метод 
лечения.

Предпочтительным методом лечения судорог, отно-
сящихся к  НПСКВ и  требующих терапевтического вме-
шательства, была комбинация ГХН с  (опциональными) 
инфузиями МП и дальнейшим приемом пероральных ГК 
(0,5–1  мг/кг/сут. с  постепенным снижением дозы) в  со-
четании с  ЦФ (по  протоколу EuroLupus) и  последующей 
поддерживающей терапией ММФ (или АЗА) с добавлени-
ем противосудорожных препаратов. При нетяжелых случа-
ях рекомендована комбинированная терапия ГХН с  (оп-
циональными) инфузиями МП и  последующим приемом 
пероральных ГК (в  дозе 0,5–1  мг/кг/сут. с  постепенным 
снижением дозы) в сочетании с ММФ (или АЗА) и проти-
восудорожными препаратами.

Демиелинизирующая нейропатия  – это,  как  пра-
вило, тяжелое проявление СКВ, поэтому была предложе-
на комбинированная терапия, включающая ГХН и инфу-
зии МП с последующим приемом пероральных ГК (в дозе 
0,5–1  мг/кг/сут.) и  ежемесячным внутривенным введе-
нием иммуноглобулина человека (ВВИГ) в  течение 6  ме-
сяцев с  постепенным увеличением интервалов между 
инфузиями до полной отмены (по возможности). В отно-
шении полинейропатии была рекомендована комбини-
рованная терапия ГХН с инфузиями МП и последующим 
приемом пероральных ГК в  высокой дозе (1  мг/кг/сут., 
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опосредованной ТМА рекомендуется применять РТМ 
(либо  ЦФ или  ММФ) и  экулизумаб  [34]. При  нетяже-
лой ТМА предпочтительным методом лечения выбран плаз-
маферез, ГХН и  инфузии МП с  последующим приемом 
пероральных ГК (0,5–1 мг/кг/сут., по возможности – с по-
степенным снижением до  минимальной эффективной 
дозы в течение 12 месяцев) в сочетании с ММФ.

Для лечения тяжелой апластической анемии (миело
фиброза) рекомендованы ГХН, инфузии МП и  последу-
ющий прием пероральных ГК (в  дозе 0,5–1  мг/кг/сут., 
по  возможности  – с  постепенным снижением дозы в  те-
чение 6  месяцев) в  сочетании с  РТМ (и  ММФ при  необ-
ходимости); нетяжелой формы  – ГХН с  инфузиями МП 
и  последующим приемом пероральных ГК (в  дозе 0,5–
1 мг/кг/сут., по возможности – с постепенным снижением 
дозы в течение 6 месяцев) в сочетании с ММФ. 

Предпочтительным методом лечения синдрома ак-
тивации макрофагов была комбинированная терапия, 
включающая ГХН и  инфузии МП с  последующим прие-
мом пероральных ГК (в дозе 0,5–1 мг/кг/сут.) в сочетании 
с анакинрой (рекомбинантная версия человеческого анта-
гониста рецептора интерлейкина 1) и ингибиторами каль-
циневрина (циклоспорином либо такролимусом). Око-
ло трети участников отметили, что в ряде случаев синдром 
активации макрофагов может не  достигать тяжелой сте-
пени, тогда терапия ограничивается ГХН с инфузией МП 
и  последующим приемом пероральных ГК (в  дозе 0,5–
1 мг/кг/сут.) в сочетании с ММФ.

Лечение редких проявлений со  стороны 
желудочно-кишечного тракта :  волчаночного 
энтерита и   волчаночного панкреатита

Для лечения тяжелых волчаночного энтерита и вол-
чаночного панкреатита предложена комбинированная те-
рапия, включающая ГХН и  инфузии МП, с  приемом пе-
роральных ГК (в дозе 0,25–0,5 мг/кг/сут. с последующим 
снижением дозы) в  сочетании с  внутривенным введени-
ем ЦФ (протокол EuroLupus) и  последующим примене-
нием ММФ (или  АЗА в  случае панкреатита) в  качестве 
поддерживающей терапии. При  нетяжелых волчаночном 
энтерите и  панкреатите рекомендуется комбинирован-
ная терапия ГХН с пероральными ГК (в дозе 0,5–1 мг/кг 
с постепенным снижением дозы) и ММФ (в дозе 2–3 г/сут.). 

Лечение редких легочных проявлений

Предпочтительный метод лечения тяжелого волча-
ночного пневмонита и  синдрома сморщенного легкого 
включал терапию ГХН с инфузиями МП (опциональными 
при синдроме сморщенного легкого) с дальнейшим прие-
мом пероральных ГК (1 мг/кг/сут., по возможности – с по-
степенным снижением дозы в течение максимум 6 месяцев) 
в сочетании с ЦФ (по протоколу EuroLupus) и последую-
щей поддерживающей терапией ММФ (или АЗА). В случае 
нетяжелого течения рекомендуется комбинация ГХН и ин-
фузий МП (при  волчаночном пневмоните) или  приема 
пероральных ГК (0,5 мг/кг/сут. с последующим уменьше-
нием дозы) с дальнейшим применением ММФ (или АЗА).

И  при  тяжелых, и  при  нетяжелых интерстициаль-
ных заболеваниях легких рекомендуется одна схема лече-
ния  – ГХН с  (опциональными) инфузиями МП и  после-
дующим приемом пероральных ГК (0,5–1,0  мг/кг/сут., 

по возможности – с постепенным снижением дозы в тече-
ние максимум 6 месяцев) в сочетании с ММФ. 

Лечение легочной артериальной гипертензии (ЛАГ) 
включало ГХН с (опциональными) инфузиями МП и по-
следующим приемом пероральных ГК (0,5–1  мг/кг/сут., 
по возможности – с постепенным снижением дозы в тече-
ние максимум 6 месяцев) в сочетании с ММФ и препарата-
ми для лечения ЛАГ в соответствии с показаниями. 

Лечение редких проявлений со  стороны сердца: 
эндокардита Либмана  –   Сакса и   волчаночного 
миокардита

Рекомендуемая терапия эндокардита Либмана  –  
Сакса  – комбинация ГХН и  пероральных ГК (в  дозе 40–
60  мг/сут.) в  сочетании с  ММФ и  антикоагулянтом (вар-
фарином). В  некоторых случаях при  нетяжелом течении 
эндокардита Либмана  –  Сакса в  качестве предпочтитель-
ного метода эксперты указали комбинацию ГХН и аспири-
на в  низких дозах (в  случае утолщения створок клапанов) 
или  антикоагулянта (при  образовании узелков или  вегета-
ций на створках клапанов).

При миокардите, обусловленном СКВ, рекомендуется 
применять ГХН с  инфузиями МП и  дальнейшим приемом 
пероральных ГК (1 мг/кг/сут., по возможности – с постепен-
ным снижением дозы в течение максимум 6 месяцев) в соче-
тании с  внутривенным введением ЦФ (по  протоколу Euro
Lupus) и  последующей поддерживающей терапией ММФ, 
при нетяжелом варианте – ГХН с приемом пероральных ГК 
(0,5  мг/кг, по  возможности  – с  постепенным снижением 
дозы в течение максимум 6 месяцев) и ММФ.

Лечение редких кожных проявлений : 
волчаночного панникулита и   кожного васкулита

Предпочтительным методом лечения как  волчаноч-
ного панникулита, так и кожного васкулита была комбина-
ция ГХН и (при необходимости) инфузии МП с последую-
щим приемом пероральных ГК (0,25–0,5 мг/кг/сут. в случае 
волчаночного панникулита и 0,5–1 мг/кг/сут. в случае кож-
ного васкулита). В  качестве дополнительного препарата 
к ГК для лечения волчаночного панникулита был предло-
жен анифролумаб – человеческое IgG1κ моноклональное 
антитело, которое связывается с субъединицей 1 рецептора 
интерферона типа I с высокой специфичностью и аффин-
ностью – и при необходимости метотрексат (МТ), ММФ 
или АЗА). Для лечения кожного васкулита дополнительно 
к  ГК показано применение ММФ. При  нетяжелых вари-
антах паниикулита рекомендуется комбинированная тера-
пия ГХН с пероральными ГК (в дозе 0,25–0,5 мг/кг/сут.) 
и МТ; кожного васкулита – ГХН + инфузии МП (опцио-
нально) + пероральные ГК (в дозе 0,25–0,5 мг/кг/сут.).

Заключение

В  связи с  отсутствием высококачественных данных, 
обусловленным редкостью указанных проявлений СКВ, 
представленные методы лечения основаны на  мнении эк-
спертов и клиническом опыте (уровень D). Важно отметить, 
что все способы лечения, предложенные участниками, были 
успешно опробованы на  практике и  признаны эффектив-
ными, что является дополнительным доказательством обо-
снованности и актуальности согласованных рекомендаций. 
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Безусловно, выбор лечения должен всегда основываться 
на  клинической оценке, поскольку рассмотренные прояв-
ления СКВ обычно не развиваются изолированно. При вы-
боре окончательного варианта терапии следует учитывать 
все  активные клинические признаки и  индивидуальные 
особенности пациента, включая потенциальные противо-
показания.

Примечательно, что  при  оценке рекомендаций в  це-
лом комбинация инфузии МП и ЦФ (протокол EuroLupus) 
была предпочтительным вариантом начальной (индукци-
онной) терапии большинства тяжелых проявлений СКВ. 
Ритуксимаб применяли нечасто, по крайней мере в рамках 
наиболее популярных начальных схем терапии. С  другой 
стороны, при лечении нетяжелых проявлений СКВ пульс-
терапию МП не использовали 80% экспертов, а преоблада-
ющим иммунодепрессантом являлся ММФ. Что  касается 
инфузий МП, схема введения по 500 мг/сут. в течение 3 дней 
подряд была выбрана более чем половиной участников, схе-
ма с  применением дозы 1000  мг/сут. заняла второе место, 
получив 25% голосов, несмотря на  данные о  том, что  вы-
сокие дозы связаны с  большей частотой инфекционных 
осложнений, а меньшие дозы могут быть столь же эффек-
тивными [28, 36, 37]. Относительно пероральных ГК, вари-
анты лечения, которые набрали наибольшее количество го-
лосов, включали применение ПЗ в высоких начальных дозах 
0,5–1 мг/кг/сут. без определенных схем снижения или пол-
ной отмены препарата. Согласно последним рекомендациям 
по лечению СКВ предлагается назначение меньших началь-
ных доз ПЗ и  ускоренное снижение до  поддерживающей 
дозы 5  мг/сут. и  ниже в  целях профилактики нежелатель-
ных явлений, связанных с применением ГК [4–6], данный 
подход всегда следует учитывать при  лечении пациентов 
с  тяжелыми и  редкими проявлениями СКВ. Важно отме-
тить, что применение более современных ГИБП (например, 
анифролумаба) редко рассматривается при  лечении таких 

проявлений. Отсутствие в  предлагаемых рекомендаци-
ях экспертов белимумаба и  ограниченное использование 
анифролумаба, вероятно, связано с  недавним его  внедре-
нием в клиническую практику и доступностью ГИБП в раз-
ных географических регионах [38].

Одобренные методы терапии могут меняться по мере 
утверждения новых лекарственных препаратов для лечения 
СКВ и при расширении опыта применения недавно заре-
гистрированных ГИБП в условиях клинической практики. 
Тем  не  менее, клиническая оценка врачом имеет решаю-
щее значение, поскольку системный характер СКВ мо-
жет требовать коррекции методов терапии с учетом других 
проявлений, сопутствующих заболеваний, противопоказа-
ний, предшествующей или сопутствующей терапии, а так-
же предпочтений пациента.

Настоящее исследование выполнено в  рамках фунда-
ментальной темы «Изучение иммунопатологии и  подхо-
ды терапии при  системных ревматических заболеваниях» 
(РК 125020501434-1).
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