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Национальный центр кардиологии и терапии

Системная красная волчанка

Критерии диагностики 

Современные подходы к  лечению

Назгуль Омурзакова
к.м.н.,с.н.с. Отделение ревматологии

ЦЕЛЬ

►Научиться диагностировать 

системную красную волчанку на 

раннем этапе с целью 

своевременной терапии

ЗАДАЧИ

Уметь выявлять ранние признаки 

системной красной волчанки (СКВ);

 Уметь четко формулировать критерии 

диагностики СКВ;

 Знать применение современных методов 

лечения при СКВ;

 Знать практическое применение тактики 

ведения больных с СКВ.
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Клинический случай:
► Больная Ы. 34 года, поступила с жалобами на резкое снижение

остроты зрения, боли в области глазных яблок, выраженные

головные боли, задержку мочеиспускания, чувство покалывания в

ладонях, верхних и нижних конечностях, ноющие боли в нижних

конечностях с легкими судорогами, похолодание, онемение,

изменение цвета кожи кистей и стоп при контакте с холодом. Из

анамнеза: заболела с сентября 2017 года, в дебюте отмечала резкое

снижение зрения на правый глаз, затруднение выделения мочи,

выраженную слабость нижних конечностей. Лечилась

неоднократно у неврологов с диагнозом: рассеянный склероз.

Получала дексаметазон курсами с кратковременным улучшением

состояния. Ухудшение состояния отмечает в течение нескольких

месяцев, когда резко снизилось зрение, при этом отмечала

онемение правой половины тела. Объективно: Кожные покровы-

ладонные капилляриты, слизистые оболочки чистые, обычной

окраски. В легких дыхание жесткое, хрипов нет. Границы сердца в

норме. Тоны ясные, ритмичные. ЧСС=88 в мин. АД 110/70 мм рт.ст.

Клинический случай:

► Живот мягкий, безболезненный. Печень не увеличена.

Задержка мочи. Стул не регулярный. Суставы внешне не изменены.

Результаты исследований: В об. ан. крови – без особенностей, СОЭ-12

мм/ч. Об. ан. мочи – без особенностей. Перед госпитализацией

консультирована в отделении неврологии с клиническим диагнозом:

Оптиконевромиелит (болезнь Девика) с тетрапарезом,

нарушением функций тазовых органов по типу задержки,

двусторонняя атрофия зрительных нервов ремитирующее

течение, экзацербация.

► Ваш диагноз. Назначьте дополнительное обследование, укажите

тактику начала лечения.

Определение

 Системная красная волчанка (СКВ) –
заболевание из группы диффузных заболеваний
соединительной ткани, развивающееся на основе
генетически обусловленного несовершенства
иммунорегуляторных процессов, приводящих к
образованию неконтролируемой продукции
антител к собственным клеткам и их компонентам,
с развитием аутоиммунного и иммунокомплексного
воспаления, следствием которого является
повреждение многих органов и систем.

Этиология

Этиология СКВ остается неясной. Предполагается 
этиологическая роль следующих факторов: 
1.Хроническая вирусная инфекция. Косвенным 
доказательством хронической вирусной инфекции является 
множество антител к РНК содержашим вирусам (кори, 
краснухи, парагриппа, паротита и др) и так называемых 
медленных вирусов (ретровирусов), а также ДНК 
содержаших герпетических вирусов (Эбштейна-Барр, 
цитомегаловируса, вируса простого герпеса), присутствие 
парамиксовирусных, цитоплазматических включений, 
выявление включений типа С-онковируса в биоптате почек 
и кожи. Дополнительным доказательством служит наличие 
лимфоцито-токсических антител у некоторых 
родственников, членов семей больных СКВ, 
обслуживающего персонала. Однако вирус из тканей не 
выделен. Вновь стоит вопрос о вирусе при СКВ, в связи с 
обнаружением сходства иммунных нарушений при СКВ и 
СПИДЕ.
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 2. Генетический фактор. В семьях больных с СКВ 
недавно  идентифицированы генетические регионы, 
которые составляют риск фактор СКВ. Однако 
специфических волчаночных генов не идентифицировано. 
Вместе с тем, появление некоторых мутаций генов может 
повышать чувствительность к заболеванию. Показана 
ассоциация между носительством антигенов 
гистосовместимости HLA A1, В8, В35, а также DR2 и DR3 и 
СКВ. Наличие DR3 ассоциируется с анти-Ro (SSA)-
антигенами, а DR2 c дефицитом комплементов C2 и C4. 

 3 Лекарства, такие как procainamide или hydralazine могут 
индуцировать продукцию антинуклеарных антител, в 
особенности anti-histone антител и вызывать 
волчаночноподобную болезнь с  температурой, такими 
ненормальностями, как аутоиммунные гемолитические 
анемии, или аутоиммунные тромбоцитопении или серозиты. 
Кожные, почечные и неврологические проявления 
непонятны. 

Пересмотренные критерии диагностики СКВ АРА, 
2012 «Клинические критерии»

 1. Острая кожная волчанка.

 2. Хроническая кожная волчанка.

 3. Изъязвления полости рта и носоглотки

 4. Серозит

 5. нерубцовая аллопеция

 6. Артрит

 7. Поражение ЦНС

 8. Поражение почек

 9. Лейкопения

 10. гемолитическая анемия

 11. тромбоцитопения (<100,000/mm3)

Иммунологические критерии

 1. АНА

 2. Анти-двуспиральный ДНК,

 3. Анти-SM,

 4. Антифосфолипидные антитела, 

 5. Снижение комплемента С3, С4, СН50

 6. Прямой метод Кумбса (нельзя 
считать при текущей гемолитической 
анемии)

⋝ 4критериев ( по меньшей мере 1 клинический 
и 1 лабораторный), или биопсия почек с 
доказанным люпус-нефритом с 
положительными АНА или анти-двуспир.ДНК

http://www.rheumtutor.com/wp-content/uploads/2012/12/SLICC-Criteria.jpg
http://www.rheumtutor.com/wp-content/uploads/2012/12/SLICC-Criteria.jpg
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Маркеры системной красной 
волчанки 

– Nucleosome – появляется значительно раньше чем к 
ds DNA – более чувствительный маркер. 

 ds DNA - активная фаза, высокий риск развития 
волчаночного гломерулонефрита.  

– Histone - для дифференциальной диагностики СКВ И 
ЛКВ: обнаруживаются у 50-90% больных ЛКВ, при этом 
отсутствуют антитела к ds DNA. 

– SmD1 - активная фаза заболевания, более агрессивное 
течение, поражение ЦНС  и почек.

 P0- при сильном поражении ЦНС – развитие 
Волчаночного психоза.

 PCNA- с высокой частотой развития 
гломерулонефрита и тромбоцитопении.

Характеристика АНФ

Тип свечения              Тип аутоантител             Связь с заболеваниями

Гомогенное             Антитела к ДНК (двух и  одно- СКВ, лекарственная              

пиральной), гистонам (Н1, Н2А,     волчанка, любые ау-

Н2В, Н3, Н4)                                       тоиммунные РЗ и неРБ

Периферическое     Антитела к двуспиральной ДНК    СКВ

Крапчатое                 Антитела к рибонуклеопротеину   СКВ, СЗСТ, синдром 

SS-A/Ro, SS-B/La, Jo-1 и к Smith Шёгрена, полимиозит/

антигену                                            дерматомиозит

Сетчатое крапчатое  Антитела к Scl-70 ССД-диффузная форма

Дискретное крапча- Антитела к центромере                    Синдром CREST,

тое                                                                                               Синдром Рейно

Нуклеолярное            Антитела к РНК-полимеразе 1,     ССД- диффузная форма

РМ/Scl, U3PHP

Норма

 Нормальные титры АНФ в  сыворотке 

крови <1:40 (при использовании 

криостатных срезов печени или почек 

лабораторных животных) и <1:160 при 

использовании НЕр-2 клеток

 АНФ в титре 1:40 выявляют у 25-30%          

1:80 – у 10-15%, 1:160 и выше – у 5 % 

здоровых людей

Антитела к ДНК – серологический 
маркёр СКВ

 Подразделяют на два основных типа: 

антитела, реагирующие с

двуспиральной (нативной) ДНК, и 

антитела, реагирующие с 

односпиральной (денатурированной) 

ДНК.
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Норма

 0-20 МЕ/ мл при ИФА

 НИФ <1:10., метод Farr <7 МЕ/ мл 

 У здоровых лиц частота обнаружения не 

превышает 2,5%

 Чувствительность 100% Специфичность 

98,4-99,2%

Антифосфолипидные антитела –
серологический маркёр и фактор риска развития 
тромботических осложнений

 Антифосфолипидные антитела наряду 
с антителами к ДНК и антигену Ro/SS-A 
часто выявляются при СКВ и 
первичном антифосфолипидном 
синдроме и свидетельствуют о 
высоком риске артериальных и 
венозных тромбозов, тромбоцитопении 
и привычного самопроизвольного 
аборта.  

Методы определения

 Согласно международным предварительным 
критериям классификации АФС (Сидней,2005), 
обязательные методы лаб. диагностики 
включают определение антител к 
кардиолипину (АКЛ) классов IgМ и IgG с 
использованием ИФА

 Обнаружение волчаночного антикоагулянта 
(ВА) в фосфолипидзависимых 
коагуляционных тестах и исследование 
антител к β2-гликопротеину 1 (αβ2-ГП1) 
классов IgМ и IgG с помощью ИФА

Норма

 IgG АКЛ в сыворотке крови 7,0-23,0 GPL

 IgМ АКЛ – 6,0-26,0 MPL

 IgG/ IgM αβ2-ГП1 – 9,0-11,0 ЕД/мл

Обязательные диагностические критерии АФС
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Клиническая картина

 Заболевают преимущественно женщины, чаще всего 
в возрасте 14-40 лет. Начальные проявления СКВ: 
слабость, похудание, повышение температуры тела.

 Поражение кожи Описано 28 различных вариантов:
 Фотосенсибилизация (40%). Эритематозные высыпания 

на открытых частях тела в результате реакции на 
облучение ультрафиолетовыми лучами.

 Эритематозные высыпания на щеках и в области спинки 
носа, повторяющие очертания «бабочки» являются 
диагностически высокозначимым признаком. вокруг нее 
могут быть разбросаны многочисленные «дочерние пятна». 
Варианты «бабочки»: сосудистая (васкулитная) в виде 
нестойкого, пульсирующего покраснения кожи с 
цианотичным оттенком в средней зоне лица и типа 
центробежной эритемы – фиксированной эритемы, плоской 
или возышающейся над кожей. Кроме локализации на носу 
и щеках, характерным считается расположение эритемы на 
ушных раковинах, волосистой части головы. 

 Поражение кожи регистрируется от эритематозных пятен до 
тяжелых булезных без субъективных ощущений.

 Поражение кожи в виде кольцевидных высыпаний может 
симмулировать многоформную экссудативную эритему -
синдром Роуэлла.

 Редкие формы кожного поражения: нерубцующиеся 
псориазоподобные высыпания (волчанка-ознобыш), 
булезные, уэловатые, уртикарные, гемморагические, 
папуло-некротические, сетчатое и ветвистое ливедо с 
изъязвлениями.

 Капилляриты: Отечная эритема с телеангиэктазиями и 
атрофией на подушечек пальцев рук и подошвенных 
поверхностей стоп, которая является эквивалентом 
«бабочки». Возможна узловатая эритема. 

 Пурпура может развиваться вследствие вторичной 
тромбоцитопении или некротического ангиита  мелких 
сосудов.

 Люпус – хейлит: на красной кайме губ застойная 
гиперемия с плотными чешуйками кожи, иногда корочками 
и эрозиям и с исходом в атрофию. 

 Подострая кожная форма СКВ - субтип СКВ: 
распространенные аннулярные очаги, образующие 
полициклические участки на лице, груди, шее, 
конечностях,в центре очага – телеангиэктазии, 
гипопигментации, рубцевание. Папулоскваматозные и 
кольцевидные высыпания на спине, напоминающие 
псориаз. Установлена достоверная ассоциация с 
антителами к Ro(SSA), атигену HLA DR6 и B8 

 Дискоидная эритема Небольшое округлое резко 
отграниченноое розовое пятно, постепенно увеличивается 
в размерах, покрывается мелкими, плотными серовато-
белыми чешуйками, в дисковидную бляшку 

 Трофические нарушения: чрезмерное выпадение волос, 
вплоть до очагового или полного облысения, трофические 
изменения ногтей (ломкости  ногтей), кожи (сухость кожи).
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Поражение слизистых оболочек:

 Энантемы– на твердом небе, слизистой оболочки полости 
рта – участки эритемы с геморрагиями и эрозиями. 

 Афтозный стоматит (лишен какой-либо специфичности), 
в частности ангулярный. 

 Язвы на слизистой оболочке носа (the anterior nasal 
septum). Возможна перфорация перегородки носа.

 Язвы во рту или носоглоточной области болезненные 
или чаще безболезненные.

Поражение костно-суставной системы 
 Артралгии в одном или нескольких суставах (у более 

90%) больных. Артропатии могут предшествовать 
развитой картине болезни за месяцы и годы.

 Мигрирующий артрит, реже - стойкий симметричный 
артрит двух или более периферических суставов 
(проксимальные межфаланговые суставы кистей, 
пястнофаланговые, лучезапястные голеностопные реже 
коленные суставы), характеризующийся 
болезненностью, припухлостью или выпотом, без 
резидуальных изменений. Р-логическое исследование: 
неэрозивный полиартрит, эпифизарный остеопороз в 
области пораженных суставов (преимущественно 
суставов кистей и лучезапястных). Биопсия 
синовиальной оболочки: острый или подострый синовит 
с бедной клеточной реакцией, большой ядерной 
патологией и гематоксилиновыми тельцами. 
Выраженная утренняя скованность пораженных 
суставов.

 Реже развивается хронический деформирующий 
полиартрит (синдром Жакку) со стойкими 
деформациями мелких суставов, сопровождающийся 
мышечными атрофиями, особенно ярко выраженными на 
тыле кистей. Развитие подвывихов, девиаций и 
сгибательных контрактур происходит за счет вовлечения 
связок и сухожилий, а не вследствие эрозивного артрита. У 
половины мужчин, больных СКВ, обнаружен антиген В27-
отрицательный сакроилеит. Возможно, развитие 
асептических некрозов головки бедренной кости, плечевой 
и др. (у 25 % больных)

Поражение мышц:
 Проявляется миалгиями (у 35-45%), которые встречаются 

при СКВ почти столь же часто, как артралгии, а также 
мышечной слабостью. Иногда развивается полимиозит
(обычно негенерализованный, захватывающий одну или 
несколько мышечных групп). При биопсии обнаружена 
вакуализация и/ или атрофия мышечных волокон. При 
суставных поражениях имеют место атрофии
соответствующих мышц, особенно часто mm. thenar, 
hypothenar, межкостных мышц. В терминальной стадии 
наблюдается системная мышечная атрофия.
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Артропатия Жакку  Зрение. У пациентов с СКВ могут развиваться передние 
увеиты, иридоциклиты. Описаны васкулиты сетчатки, 
окклюзия центральной артерии сетчатки, окклюзия 
ретинальной вены и ишемическая нейропатия  зрительная.
Поражение серозных оболочек:

 Cухой или выпотной плеврит (у 30%) с болями в груди, 
выраженной одышкой при накоплении большого 
количества жидкости. У некоторых больных экссудативный 
плеврит составляет лишь компонент столь характерного 
для СКВ полисерозита. В выпоте могут быть. LЕ клетки, 
низкий уровень комплемента, высокое содержание 
иммуноглобулинов, белка 3%. При микроскопии -
скопление макрофагов и лимфоцитов.

 Поражение перикарда у 20% больных СКВ. Наблюдается 
cухой или выпотной перикардит. Количество выпота 
обычно невелико. Характерной особенностью является 
высокое содержание в выпоте фибриногена. 

 Выраженные перисплениты и перигепатиты наблюдаются 
крайне редко.

Поражение легких

 Волчаночный пневмонит (легочный васкулит)
характеризуется одышкой, сухим кашлем, иногда
кровохарканьем. При рентгенологическом исследовании
легких выявляются в нижних отделах иногда видны
инфильтративные тени, дисковидные ателектазы в
базальных отделах легких.

 Хронические формы люпус-пневмонита характеризуются
интерстициальным поражением легких (воспаление
периваскулярной, перибронхиальной и междольковой
соединительной ткани), проявляющиеся медленно
прогрессирующей одышкой. Физикальные изменения
практически отсутствуют. Рентгенологически:
наблюдается диффузное усиление легочного рисунка и
деформация его очагово-сетчатого характера,
преимущественно в нижних и средних отделах легких без
одновременной реакции корней. Высокое стояние купола
диафрагмы, значительное ограничение ее подвижности.

 Одно- или двухсторонние дисковидные ателектазы,
обусловленные как собственно легочным процессом, так и
высоким стоянием диафрагмы в связи с диафрагматитом и
спаечными явлениями. Патоморфологически при обоих
формах пневмонита – отложение иммунных комплексов в
стенках сосудов с наличием васкулита или без него.

 Возможен синдром легочной гипертензии, массивная 
тромбоэмболия легочной артерии, особенно при наличии 
антифосфолипидного комплекса 

 Часто присоединяется вторичная инфекция. В связи, с чем 
требуется энергичная антимикробная терапия. Особое 
значение приобретает в терминальной стадии такое 
осложнение, как туберкулез, чему в известной степени 
может способствовать лечение гормональными 
препаратами. Описаны также случаи развития при СКВ 
кандидомикоза легких.
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Ателектаз легкого Поражение сердечно-сосудистой системы
 Возможно развитие панкардита. При 

высокой степени активности может развиться 
диффузный миокардит, эндокардит Либмана-
Сакса и формированием недостаточности 
митрального клапана, реже аортального. При 
ЭХОКГ исследовании могут определяться 
бородавчатые наложения на клапанах.

 Миокардит характеризуется жалобами на 
одышку и гораздо реже – на боли в области 
сердца. Объективными признаками поражения 
миокарда раньше всего являются тахикардия, 
ритм галопа, глухость тонов, малое пульсовое 
давление, расширение сердца, систолический 
шум. В случае тяжелого волчаночного 
миокардита развивается сердечная 
недостаточность 

 Атипичный (абактериальный) бородавчатый
эндокардит Либмана-Сакса. Может быть отнесен к
категории признаков высокой активности болезни,
связан с наличием АТ к фосфолипидам. Поражается
париетальный, клапанный эндокард (относительно часто
встречается органическая недостаточность митрального
клапана, реже недостаточность аортального клапана).
ЭХОКГ характеризуется наложением тромботических
масс не только по краю клапана, но и на его
поверхности, а также в местах перехода клапанного
эндокарда в пристеночный. Может сопровождаться
эмболиями и присоединением инфекции (инфекционный
эндокардит). Диастолический шум указывает на
бородавчатый эндокардит Либмана-Сакса.

 Наблюдается увеличение риска КБС, АГ, при
СКВ которая наиболее часто обусловлена почечной
дисфункцией. Коронарная патология, может быть
инициированной иммунными депозитными
комплексами, но, в некоторых случаях, она
отягощается хронической стероидной терапией,
которая может продуцировать гиперлипидемию и
гипергликемию. Гиперлипидемия при
нефротическом синдроме может содействовать
атеросклерозу при СКВ. У пациентов с СКВ с
вторичным антифосфолипидным синдромом также
может развиваться инфаркт миокарда на основе
тромбоза коронарных сосудов.
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Поражение сосудов

Повреждение тканей при СКВ происходит вследствие
воспалительных, иммуннокомплексных поражений
капилляров, венул и артериол

 Синдром Рейно наблюдается у 10-40% больных (25%).
Может быть одним из самых ранних признаков болезни.
Показатель доброкачественного течения процесса, однако,
развитие при СКВ стойкого синдрома Рейно –
прогностически неблагоприятный признак.

 Системный васкулит может быть выявлен у больных СКВ
с тенденцией к необратимым нарушениям кровообращения
– развитием ишемических некрозов кончиков пальцев
кистей, гломерулонефрита гипертонического типа с
ангиопатией сетчатки, тяжелой гипертензией,
цереброваскулита, легочной гипертензии. Прогноз при
волчаночном системном васкулите неблагоприятный. Часто
сочетается с другими аутоиммунными синдромами
(тиреоидит Хашимото, цитопении, синдром Шегрена).

 Легочная гипертензия. Иногда (при 
изолированном поражении легочных артерий) 
может формироваться легочная гипертензия.

 Артериальная гипертензия. Почти всегда 
связана с поражением почек.

 Васкулит коронарных сосудов. Поражение 
коронарных сосудов для СКВ нехарактерно. Тем не 
менее, при остром прогрессирующем течении СКВ 
может развиться коронарориит с частыми 
приступами стенокардии. Может быть  
эмболизация церебральных  или коронарных 
артерий .Тромботические клапаны или тромбоз 
сердечных камер описаны у пациентов с 
фосфолипидным синдромом. Активная волчанка 
может сопровождаться активным васкулитом, 
развитием инфаркта миокарда. Сравнительно 
часто развиваются тромбофлебиты подключичных 
вен. Синдром облитерирующего тромбангиита с 
перемежающейся хромотой. 

Волчаночный нефрит

 У 25–50% больных СКВ в начале 
заболевания имеются признаки 
поражения почек

 В дальнейшем, у 60% взрослых больных 
и у 80% детей с СКВ

 Приводит к развитию ХПН и повышает 
риск ССЗ и смерти.

Weening J.J et al, 2004
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Исследование мочи

 Тест-полоски

 Микроскопический анализ

 Определение содержания белка и 
креатинина в суточной моче

Оценка скорости клубочковой 
фильтрации-в норме 120±25 

мл/мин/1,73 м2

 Измерение клиренса креатинина для 
определения СКФ КлКр(мл/мин)=[конц.Кр
мочи (мкмоль/л)х объем плазмы (мл)/конц.Кр
плазмы (мкмоль/л)х время (мин)]

 •Оценка СКФ по показателям плазмы-
Уравнение Кокрофта-Гаулта: КлКр= [(140 –
возраст) х масса тела (кг) х коэфф-т (1,22 муж 
и 1,04 жен)]/уровень Кр сыв.крови (мкмоль/л)

 •MDRD (изменение диеты при заболеваниях 
почек) www.renal.org/eGFR

Люпус-нефрит (волчаночный гломерулонефрит) 
Различают следующие клинические формы люпус-
нефрита:

 Быстро прогрессирующий волчаночный
гломерулонефрит (тяжелый нефротический синдром,
злокачественная артериальная гипертензия, выраженный
мочевой синдром, быстрое развитие почечной
недостаточности).

 Хронический волчаночный гломерулонефрит с
выраженным мочевым синдромом протекает
несколько легче (протеинурия больше 0,5 г/с,
микрогематурия, лейкоцитурия), в половине наблюдений
гипертензия, довольно быстрое развитие ХПН..

 Хронический гломерулонефрит с нефротическим
синдромом – преобладает нефротический синдром, часто
артериальная гипертензия, невыраженная протеинурия.

 Латентный гломерулонефрит с изолированным
мочевым синдромом (протеинурия менее 0,5 г/с,
микрогематурия, небольшая лейкоцитурия).

Показания к биопсии почек при СКВ

 Сохранении протеинурии >0,5 г/сут, особенно в 
сочетании с гематурией и/или цилиндрурией. 

 Если СКФ составляет менее 30 мл/мин нормальные 
размеры почек (>9 см у взрослых) и/или признаки 
активности, особенно протеинурия и изменения 
мочевого осадка (эритроциты, лейкоциты и/или 
цилиндры).

 При отсутствии противопоказаний биопсию почки 
следует проводить в течение 1-го месяца после 
начала болезни, предпочтительно до начала 
иммуносупрессивной терапии.

 Однако если нельзя быстро выполнить биопсию 
почки, то откладывать лечение 
глюкокортикостероидами не следует. 

EULAR-ERA-EDTA, 2012
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Согласно классификации ВОЗ (1982г.), выделяют

следующие морфологические варианты люпус-нефрита:

 I Отсутствие изменений в биоптате.

А –нормальные при всех видах исследования;

В –нормальные при световой микроскопии

 II Мезангиальный нефрит –относительно
доброкачественная форма поражения почек при СКВ, часто 
протекает бессимптомно. В моче обнаруживаются 
незначительная протеинурия и гематурия. 

А –расширение мезангия и/или умеренная гиперклеточность;

В –мезангиальная клеточная пролиферация

 III Очаговый пролиферативный нефрит – также 
относительно доброкачественный вариант поражения почек 
и в типичных случаях поддается терапии стероидами 

А –активные некротизирующие повреждения;

В –активные и склерозирующие повреждения;

С –склерозирующие повреждения 

 IV Диффузный пролиферативный нефрит – тяжелое 
поражение почек, часто сопровождается артериальной 
гипертензией, значительной протеинурией и признаками 
почечной недостаточности. Для защиты почек применяются 
глюкокортикоиды и цитостатики. В настоящее время при 
пролиферативных нефритах у пациентов часто отмечается 
гематурия 

А –с сегментарными повреждениями;

В –с активными некротизирующими повреждениями;

С –с активными и склерозирующими повреждениями;

 V Мембранозный нефрит протекает с выраженной 
протеинурией, нефротическим синдромом и небольшими 
изменениями в осадке мочи. Со временем развивается 
почечная недостаточность. Эффективность применения 
цитостатиков при этой форме волчаночного нефрита не 
доказана. Может наблюдаться пиелонефритический
синдром, особенно у больных, леченных 
кортикостероидными и цитостатическими препаратами и 

МОРФОЛОГИЯ (продолжение)

амилоидоз почек с выраженным 
нефротическим синдромом. 

А –чистый мембранозный гломерулонефрит;

В, С, D –ассоциированный с повреждениями 
II класса

VI Склерозирующий волчаночный нефрит

 Ренальная биопсия часто требуется для лечения
СКВ. По классификации WHO мезангиальные и
мембранозные люпус-нефриты имеют лучше прогноз, чем
пролиферативные формы нефритов.

 Лимфаденопатия встречается у 40% пациентов и
биопсия типично выявляет реактивную и
иммунобластическую гиперплазию. Однако, лимфома
встречается часто у пациентов с СКВ и диагностическая
биопсия узла необходима, для того чтобы подтвердить или
исключить эту возможность.
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Поражение нервно-психической сферы
 Нервно психиатрические осложнения составляют у

50% пациентов с СКВ и включают острые и
хронические, как фокальные, так и диффузные
проявления. Церебральные сосудистые случаи
являются следствием того или другого
воспаления или не воспалительного генеза,
тромботических васкулопатий в ЦНС. Осложнения
составляют 25% в течение СКВ. Диффузные
церебральные дисфункции являются следствием
органических нарушений “disorders”, личностных
нарушений, шизоида, или комы. Периодическое
вовлечение ЦНС может привести к органическим
мозговым синдромам или деменции. У 50%
больных возникают диффузные или очаговые
нарушения ЦНС.

 Астеновегетативный синдром – слабость,
быстрая утомляемость.

 Нейропсихические расстройства – реактивная
депрессия, психозы, нарушение познавательной
деятельности и припадки. В основе лежат-
васкулопатии (65%), эндотелиальная
периваскулярная пролиферация, гиалинизация
сосудов. Антитела к Sm являются маркером
поражения ЦНС.

 Тромбозы и истинные васкулиты. Возможны
гемипарезы, дисфункции черепных нервов,
миелиты и нарушения движений. Люмбальная
пункция, ЭЭГ и компьютерная томография часто
малоинформативны, при МРТ можно выявить очаги
поражения.

 Периферическая нервная система
Периферическая нейропатия составляет около
10%. Асептические менингиты и поперечные
миелиты являются вторичными к васкулитам,
тромбоэмболиям

 Полиневрит с болезненностью нервных стволов,
снижением сухожильных рефлексов,
чувствительности, парестезиями и параличами
конечностей. Амиатрофии обычно в разгар
заболевания.

 Поперечный миелит. Встречается изредка с
расстройствами функции тазовых органов. В
тяжелых случаях–
менингоэнцефалополирадикулоневрит..
Поперечные миелиты требуют проведения пульс-
терапии метилпреднизалоном и циклофосфамидом.

 Широк спектр неврологических нарушений,
связаных с наличием антифосфолипидных антител
(инсульты, тромбозы сетчатки).

Поражение желудочно- кишечного
тракта и печени

(у 50% больных). Рентгенологически
обнаруживается дилатация пищевода,
морфологически – изъязвление слизистой
пищевода, желудка, кишечника, дегенерация
коллагеновых волокон. Распространенный
артериит мезентериальных сосудов – причина
абдоминального синдрома. С течением времени –
расстройство моторики желудка и особенно
кишечника. Менее общим проявлением СКВ
является мезентериальная ишемия, как следствие
мезентериальных васкулитов и панкреатитов.
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 Поражение печени проявляется от 
незначительного увеличения печени до гепатита (у 
3-7%). Волчаночный гепатит проявляется 
увеличением печени, желтухой, повышением 
содержания в крови уровня аминотрансфераз. 
Увеличение печени может быть результатом 
поражения ретикулоэндотелиальной системы, 
сердечной недостаточности. Неспецифические
воспаления печени описаны при СКВ

Селезенка и лимфатические узлы

 Чаще всего увеличение относится к нескольким 
региональным группам узлов (в том числе к 
медиастинальным и брюшным); иногда имеет 
место генерализованная лимфаденопатия. 
Возможно увеличение селезенки (у 10%)

Лабораторная диагностика
 Нормохромная или гипохромная анемия (у 

60-80%) обусловлена активностью процесса, 
желудочно- кишечным кровотечением при 
стероидных язвах, почечной недостаточностью.

 Гемолитическая анемия с ретикулоцитозом (у 
10%) 

 Лейкопения (менее 4.х09/л) при 2-х 
определениях или более. Достигает  вряде случаев 
1.2.!09/л.

 Лейкоцитоз. Изредка может быть также связан с 
интеркурентными инфекциями, применением 
стероидных гормонов.

 Нейтропения со сдвигом в формуле крови влево 
до промиелоцитов, миелоцитов, метамиелоцитов, 
т.е. развитием лейкемоидной реакции. За счет 
антилейкоцитарных АТ развивается нейтропения.

 Лимфопения (менее 1.5.!09/л) при 2-х определениях или
более. . За счет антилимфоцитарных АТ развивается
аутоиммунная лимфопения.

 Тромбоцитопения (у 30-50%), не связанная с приемом
лекарств. Иногда развивается геморрагический синдром
(синдром Верльгофа). За счет АТ к тромбоцитам или
антифосфалипидных антител развивается острая или
хроническая иммунная тромбоцитопения. Ускоренная
СОЭ мм./час – характерный признак волчанки,
коррелюрующий с активностью процесса (16-20 мм./час -I
ст., 30-40 мм./час –II ст., 45 мм./час или более-IIIст.)

 Парциальное тромбопластиновое время может
повышаться. АТ к фосфолипидам (“волчаночный
антикоагулянт) способны воздействовать на
свертываемость крови, вызывая удлинение
тромбопластинового времени. Пародоксально, но у больных
с подобными нарушениями выше риск возникновения
тромбозов, чем кровотечений.

 Серологические исследования: ложноположительные
результаты серологических исследований на сифилис (у 5-
10%). Наличие АТ к фосфолипидам опосредует
ложноположительные результаты серологических
исследований на сифилис.

Течение определяется остротой и
выраженностью полисиндромного процесса.
Определение варианта течения СКВ важно для
общей оценки болезни, ее прогноза.

 Острое течение Преимущественно у детей, подростков и
молодых мужчин. Острое начало (больные могут указать
день, когда началось заболевание). Множественность
поражения органов. Клинико-лабораторные признаки
активности III степени В течение 3-6 мес развиваются
люпус-нефрит или поражение ЦНС. Продолжительность
заболевания без лечения не более 1-2 лет.

 Подострое течение. Начинается постепенно, незаметно с
поражения кожи и суставов. Волнообразность течения
болезни, причем при обострениях постепенно в
патологический процесс вовлекаются другие органы и
системы. Активность II-I степени. В течение 2-3 лет
развивается характерная полисиндромность с частым
развитием люпус-нефрита и энцефалита.
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 Хроническое течение. Длительное время 

проявляется рецидивами тех или иных синдромов 
(полиартрит, реже полисерозит, синдром дискоидной
волчанки, синдромами Рейно, Верльгофа, Шегрена, 
эпилептиформным) (моносиндромность). Деформации 
развиваются на 10-15 году от начала заболевания.

На 5-10 году присоединяются другие органные 
проявления (нефрит, пневмонит), т.е. постепенно 
развивается характерная полисиндромность. Редко 
развивается тяжелый люпус-нефрит и поражение ЦНС.

Только пять индексов активности СКВ прошли 

валидацию и широко используются в мировой 
медицинской лечебной и научной практике

 1. SLE Disease Activity Index (SLEDAI)

 2. Systemic Lupus Activity Measure 
(SLAM)

 3. European Consensus Lupus Activity 
Measurement (ECLAM)

 4. Lupus Activity Index (LAI) 

 5. Classic British Isles Lupus Assessment 
Group Index (Classic BILAG Index)

SELENA-SLEDAI

 Модифицирован в 2005 г. J. Buyon и 
соавт. во время проведения 
исследования SELENA (Safety of 
Estrogens in Lupus Erythematosus
National Assessment) 

Оценка активности СКВ по шкале SLEDAI-2K
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Оценка активности СКВ по шкале SLEDAI-2K

Общий SLEDAI-счет ________________ 

 В графу SLEDAI-счет вносят баллы, если данный 

симптом есть на момент осмотра или имел место в 

течение 10 предшествовавших осмотру дней. SLEDAI-

2К в отличие от шкалы SLEDAI позволяет учесть 

персистирующую активность, связанную с наличием 

кожных высыпаний, язв слизистых оболочек, 

алопеции, протеинурии. В шкале SLEDAI учитывают 

только рецидив или первичное возникновение таких 

признаков, как кожная сыпь, алопеция, язвы 

слизистых оболочек и протеинурия, а в шкале 

SLEDAI-2К - любой вариант данных признаков (вновь 

возникший, рецидив, персистирующая активность).

Индекс повреждения (ИП) при скв slicc/acr Damage Index 

(Необходимо наличие у пациента нижеперечисленных 

симптомов не менее 6 месяцев)

Признак Балл

ы 

Орган зрения (каждый глаз) при клинической оценке 

Любая катаракта 1

Изменения сетчатки или атрофия зрительного нерва 1

Нервная система

Когнитивные нарушения (снижение памяти, трудности со 

счетом, плохая концентрация, трудности в разговорной речи 

или письме, нарушенный уровень исполнения) или большие 

психозы 

1

Судорожные припадки, требующие лечения более 6 мес 1

Инсульты когда-либо (счет 2 балла, если >1) 1 2
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Индекс повреждения (ИП) при скв slicc/acr Damage Index 

(Необходимо наличие у пациента нижеперечисленных 

симптомов не менее 6 месяцев)

Черепно-мозговая или периферическая невропатия 

(исключая зрительную)

1

Поперечный миелит 1

Почки

Клубочковая фильтрация < 50 мл/мин 1

Протеинурия >3,5 г/24 часа 1

ИЛИ

Конечная стадия почечного заболевания 

(независимо от диализа или трансплантации)

3

Индекс повреждения (ИП) при скв slicc/acr Damage Index

(продолжение) 

Легкие 

Легочная гипертензия (выбухание правого желудочка или звонкий 

II тон)

1

Легочный фиброз (физикально и рентгенологически) 1

Сморщенное легкое (рентгенологически) 1

Плевральный фиброз (рентгенологически) 1

Инфаркт легкого (рентгенологически) 1

Сердечно-сосудистая система

Стенокардия или аорто-коронарное шунтирование 1

Инфаркт миокарда когда-либо (счет 2 балла, если >1) 1 2

Кардиомиопатия (дисфункция желудочков) 1

Поражение клапанов (диастолический или систолический шум 

>3/6)

1

Перикардит в течение 6 мес (или перикардэктомия) 1

Индекс повреждения (ИП) при скв slicc/acr Damage Index

(продолжение) 

Периферические сосуды 

Перемежающаяся хромота в течение 6 мес 1

Небольшая потеря ткани («подушечка» пальца) 1

Значительная потеря ткани когда-либо (потеря пальца или 

конечности) (счет 2 если > чем в одном месте)

1 2

Венозный тромбоз с отеком, изъязвлением или венозным стазом 1

Желудочно-кишечный тракт

Инфаркт, резекция кишечника (ниже 12-перстной кишки), селезенки, 

печени или желчного пузыря, когда-либо по любым причинам (счет 2 

если более чем в одном месте)

1 2 

Мезентериальная недостаточность 1

Хронический перитонит 1

Стриктуры или хирургические операции на верхней части ЖКТ 1

Индекс повреждения (ИП) при скв slicc/acr Damage Index
Костно-мышечная система

Мышечная атрофия или слабость 1

Деформирующий или эрозивный артрит (включая вправимые 

деформации, исключая аваскулярные некрозы)

1

Остеопороз с переломами или коллапсом позвонков (исключая 

аваскулярный некроз)

1

Аваскулярный некроз (счет 2 балла, если >1) 1 2 

Остеомиелит 1

Кожа 

Рубцовая хроническая алопеция 1

Обширное рубцевание или панникулит (кроме волосистой части и 

подушечек пальцев)

1

Изъязвления кожи (исключая тромбоз) в течение 6 мес 1

Поражение половой системы 1

Сахарный диабет (вне зависимости от лечения) 1

Малигнизация (исключая дисплазии) (счет 2 балла, если более 

чем в одном месте)

1
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Лечение

 Патогенетическая терапия СКВ основывается
на подавлении иммунного воспаления
глюкокортикостероидными гормонами и
иммунодепрессантами.

Среди обширного арсенала средств лечения СКВ
можно выделить

1.Основные методы патогенетической терапии.

2.Методы интенсивной терапии.

3.Дополнительные методы патогенетической
терапии.

4. Вспомогательные средства.

Основные препараты для лечения СКВ

Препараты Наиболее часто

применяемые

Применяющиеся

относительно

редко

Глюкокортикостероиды

для приема внутрь

Преднизолон, 6-метил

преднизолон (метипред,

медрол)

Триамсинолон

Для внутривенного

введения (пульс-терапия)

6-Метилпреднизолон

(солю-медрол,метипред,

урбазон)

Дексаметазон

(дексавен,

дексазон)

Иммунодепрессанты Циклофосфамид

(циклофосфан)

Азатиоприн (имуран)

Хлорамбуцил

(хлорбутин)

Метотрексат

Циклоспорин

(сандимун)

4-Аминохинолиновые

производные

Гидрроксихлорохин

(плаквенил)

Хлорохин

(делагил)

The first guidelines for managing lupus nephritis have been 
issued by the American College of Rheumatology, 2012

 Patients with clinical evidence of active, previously untreated
lupus nephritis should have a renal biopsy to classify the disease

according to International Society of Nephrology/Renal
Pathology Society criteria.

 All patients with lupus nephritis should receive background
therapy with hydroxychloroquine, unless contraindicated; this
recommendation was based on a prospective controlled trial

showing lower flare rates in those who continued
hydroxychloroquine, compared with those who switched to
placebo

 Glucocorticoids plus either cyclophosphamide intravenously (IV)
or mycophenolate mofetil orally for induction in patients with ISN

class III/IV disease; patients with ISN/RPS class I and II
nephritis do not require immunosuppressive therapy

 Administer ACEIs or ARBs if proteinuria is 0.5 g/24 h or more

 Maintain blood pressure at or below 130/80 mm Hg

Joint guidelines for the management of adult and pediatric 
lupus nephritis by European League Against Rheumatism and 

European Renal Association-European Dialysis and Transplant 
Association (EULAR/ERA-EDTA), 2012. 

 Any sign of renal involvement can be an indication for biopsy, which should
be performed within the first month after disease onset, preferably before

the institution of immunosuppressive treatment.

 Use mycophenolate mofetil or or low-dose IV cyclophosphamide plus
glucocorticoids as the initial treatment for patients with ISN class III–IV A

disease

 In patients with adverse clinical or histological features, cyclophosphamide

can be prescribed at higher doses, while azathioprine is an alternative for
milder cases

 For pure class V lupus nephritis LN with nephrotic-range proteinuria, use
mycophenolate mofetil in combination with oral glucocorticoids for initial
immunosuppressive therapy

 Patients who improve after initial treatment should receive mycophenolate
mofetil or azathioprine for at least 3 years; patients who start on

mycophenolate mofetil should continue on that agent

 Patients in whom mycophenolate mofetil or cyclophosphamide therapy fails

should be switched to the other agent or to rituximab
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Guidelines ACR, EULAR, 2012

 Patients with end-stage renal disease 
(ESRD), sclerosis, and a high chronicity 
index based on renal biopsy findings are 
unlikely to respond to aggressive therapy. 
In these cases, focus therapy on 
extrarenal manifestations of systemic 
lupus erythematosus (SLE) and on 
possible kidney transplantation.

Patients with active lupus nephritis should avoid 
pregnancy, because it may worsen their renal 

disease and because certain medications used in the 
treatment may be teratogenic. In women who desire 

pregnancy, the following approach is advised:

 A preconception evaluation to establish and 
inform the patient about pregnancy risks

 Plan for pregnancy during inactive lupus nephritis

 Keep the lupus nephritis inactive with the lowest 
possible dosage of allowed drugs

 Treat known risk factors (hypertension, 
antiphospholipid and antibodies)

 Monitor closely during and after pregnancy to 
rapidly identify and treat SLE flares and obstetric 
complications

Показания и цели иммуносупрессивной терапии

 Конечные цели терапии у больных ВН 
—сохранение функции почек, 
профилактика обострений и 
лекарственных осложнений, улучшение 
качества жизни и увеличение 
выживаемости.

 •При отсутствии других показаний 
иммуносупрессивную терапию не 
следует назначать больным ВН I и VI 
классов 

Критерии ответа на иммуносупрессивную
терапию при ВН

 Критерии полного ответа на лечение -снижение 
отношения белок/креатинин мочи <50 мг/ммоль (что 
соответствует протеинурии <0,5 г/сут) и нормальную 
или близкую к норме СКФ (в пределах 10% от нормы, 
если СКФ ранее была снижена)

 •Критерии частичного ответа —снижение 
протеинурии по крайней мере на 50% (до 
субнефротического уровня) и нормальную или 
близкую к норме СКФ. 

 •Ответа на лечения желательно достичь в течение 6 
месяцев и не позднее 12 месяцев после начала 
терапии. 

EULAR-ERA-EDTA, 2012

http://emedicine.medscape.com/article/429314-overview


02.04.2019

20

II класс -Повреждения мезангия

 У пациентов с ВН II класса и 
протеинурией >1 г/сут, сохраняющейся 
несмотря на лечение блокаторами
РАПФ, особенно при наличии 
гематурии, рекомендуется лечение ГКС 
в низких или средних дозах (0,25-0,5 
мг/кг/сут);

 •В качестве стероидосберегающего
препарата может быть назначен 
азатиоприн (1-2мг/кг/сут) 

III класс -Очагово-пролиферативный ВН IV класс-
Диффузно-пролиферативный ВН (тяжелый 

мезангиальный/мезангиокапиллярный

 Больные ВН IIIA или IIIА/с (±V) и IVAили IVА/С (±V) класса —
микофеноловая кислота (ММФ в целевой дозе 3 г/сут в течение 

6 месяцев) или циклофосфамид внутривенно в низкой дозе 
(суммарно 3 г за 3 месяца) в комбинации со стероидами;

 •При наличии неблагоприятных прогностических факторов 

(быстрое ухудшение функции почек, полулуния и/или 
фибриноидный некроз в биоптате почки) могут быть быть
использованы те же схемы, однако возможно назначение 

циклофосфамида в более высоких дозах (0,75-1 
г/м2внутривенно в течение 6 месяцев или внутрь в дозе 2-2,5 
мг/кг/сут в течение 3 месяцев).

 •В схему индукционной терапии следует включать 
кортикостероиды (метилпреднизолон внутривенно в дозе 500-

750 мг в течение 3 дней, а затем преднизолон внутрь в дозе 0,5 
мг/кг/сут в течение 4 недель; через 4-6 месяцев дозу 
желательно снизить до <10 мг/сут).

V класс -Мембранозный ВН

 У пациентов с ВН V класса применяют ММФ в 

комбинации с преднизолоном (0,5 мг/кг/сут). 
Альтернативные препараты: циклофосфамид, 

ингибиторы кальциневрина или ритуксимаб;

 При отсутствии нежелательных прогностических 

факторов у отдельных пациентов альтернативой 
ММФ или циклофосфамиду (например, при наличии 

противопоказаний или плохой переносимости) может 

быть азатиоприн (2 мг/кг/сут), хотя лечение этим 
препаратом ассоциируется с более высоким риском 

обострений.

Поддерживающая терапия

 У пациентов, ответивших на индукционную 
терапию, рекомендуется продолжать 
иммуносупрессивную терапию ММФ в более 
низкой дозе (микофенолат мофетил 2 г/сут) 
или азатиоприном (2 мг/кг/сут) в течение по 
крайней мере 3 лет в комбинации с 
преднизолоном в дозе 5-7,5 мг/сут до полной 
отмены препаратов;

 Пациенты, ответившие на индукционную 
терапию ММФ, должны продолжить прием 
этого препарата.

EULAR-ERA-EDTA, 2012
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Рефрактерный ВН

 Пациентам, не ответившим на 
индукционную терапию ММФ или 
циклофосфамидом, рекомендуется 
переход на альтернативный препарат 
(т.е. ММФ вместо циклофосфамида или 
наоборот) или введение ритуксимаба.

EULAR-ERA-EDTA, 2012

Вспомогательная терапия
 Пациентам с протеинурией (белок/креатинин мочи >50 

мг/ммоль) или артериальной гипертонией показаны 
ингибиторы АПФ или блокаторы рецепторов ангиотензина
II.

 •При сохранении дислипидемии рекомендуется лечение 
статинами (целевой уровень холестерина ЛНП —2,5 
ммоль/л).

 •Для улучшения результатов лечения целесообразно 
применение гидроксихлорохина.

 •Ацетилсалициловая кислота у пациентов с 
антифосфолипидными антителами, препараты кальция и 
витамин D, вакцинация.

 •Антикоагулянты у пациентов с нефротическим синдромом 
(сывороточный альбумин <20 г/л), особенно при наличии 
антифосфолипидных антител.

EULAR-ERA-EDTA, 2012

Лечение терминальной почечной 
недостаточности у больных ВН

 У больных ВН могут быть использованы 
любые методы заместительной 
почечной терапии.

 •Трансплантацию почки следует 
проводить при отсутствии активности 
ВН (или низкой активности) в течение, 
по крайней мере, 3-6 месяцев.

EULAR-ERA-EDTA, 2012

ВН и беременность
 У пациенток со стабильным течением ВН можно 

планировать беременность, если в течение предыдущих 6 
месяцев отсутствуют признаки активности СКФ, отношение 

белок/креатинин мочи составляет <50 мг/ммоль/л, а СКФ 
превышает 50 мл/мин. В таких случаях могут применяться 

гидроксихлорохин, преднизолон в низкой дозе, азатиоприн

или ингибиторы кальциневрина. Во время беременности 
применяют ацетилсалициловую кислоту для профилактики 

преэклампсии.

 •При обострении ВН во время беременности применяют 

перечисленные выше препараты с учетом тяжести 
обострения. Кроме того, применяют ингибиторы 

кальциневрина, внутривенный иммуноглобулин, 

плазмаферез (при быстропрогрессирующем 
гломерулонефрите).

EULAR-ERA-EDTA, 2012
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Кортикостероиды
 Местное применение. Для лечения дискоидных

высыпаний, дополнительно назначают антималярийные
препараты.

 Системное применение. Глюкокортикостероиды
показаны при обострении болезни, генерализации процесса
с поражением серозных оболочек, почек, сердца, легких,
нервной системы и других органов. При остром течении с
самого начала, а при подостром и хроническом течении при
III, II степени активности патологического процесса.

 При остром и подостром течении болезни III степени
активности подавляющая доза преднизолона составляет
40-60 мг/сут. При наличии нефротического синдрома или
менингоэнцефалита доза гормонов (подавляющая доза) -
1-1,5 мг на 1 кг массы в сутки. При остром и подостром
течении II степени активности СКВ, а также при
хроническом течении III-II степени активности
подавляющая доза - 30-40 мг/сут, а при I степени
активности –15-20 мг/сут.

 Если через 24-48 часов состояние не улучшается, дозу
увеличивают на 25-30% от исходной и не снижают до
достижения выраженного клинического эффекта.

 Продолжительность приема преднизолона в подавляющей
дозе определяется снижением клинико-лабораторных
параметров активности, а при нефротическом синдроме и
мозговой симптоматике – до уменьшения клинических
признаков, т.е. не менее 3 мес, а при необходимости до 6
мес и более. При уменьшении активности патологического
процесса дозу ГКС осторожно начинают снижать:

Поддерживающая доза составляет обычно 5-10 мг
препарата, но может быть и более высокой. При лечении
глюкокортикоидами могут развиться следующие
осложнения: синдром Иценко-Кушинга, стероидный диабет,
повышение АД, нарушение менструального цикла,
минерального и водного обмена, появление стероидных язв
желудка и кишечника, избыточной массы тела, развитие
остеопороза, психических расстройств, активации
туберкулезного процесса, очаговой инфекции. Развитие
стероидного психоза, усиление судорожных припадков
являются противопоказанием к продолжению лечения
глюкокортикоидами.

Цитостатики

 Иммуносупрессивные медикаменты включают
methotrexate (Rheumatrex, Trexall), azathioprine
(Imuran), cyclophosphamide (Cytoxan), chlorambucil
(Leukeran), and cyclosporine (Sandimmune). Все
иммуносупрессивные медикаменты могут
увеличивать риск инфекции. С другой стороны,
имеются особые эффекты для каждого
медикамента. Например, Rheumatrex может
токсично влиять на печень, вместе с Sandimmune
может ухудшать функцию почек. У некоторых
пациентов может развиться серьезное падение
уровня тромбоцитов. Другое лечение включает
плазмоферез и использование мужских гормонов.
Плазмоферез может помочь при васкулитах. При
поражениии почек может помочь диализ и
трансплантация почек.

 У пациентов с СКВ беременность представляет
“высокий риск”. У таких женщин может.
увеличиваться риск спонтанных абортов.
Существование фосфолипидных антител, таких как
кардиолипины или волчаночный антикоагулянт в
крови, может идентифицировать пациентов с
риском для выкидыша. Такие пациенты нуждаются
в таких медикаментах, как аспирин, с или без
гепарина в течение всей беременности.
Сообщается о другом лечении, включающем
внутривенный гаммаглобулин.

 Цитостатические препараты необходимо
подключать как можно быстрее при остром,
быстро прогрессирующем течении СКВ.

http://www.medicinenet.com/script/main/art.asp?articlekey=824
http://www.medicinenet.com/script/main/art.asp?articlekey=764
http://www.medicinenet.com/script/main/art.asp?articlekey=12343
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 Цитостатики применяют для лечения тяжелых
рефрактерных к ГКС форм волчанки,
генерализованного васкулита (поражение легких,
ЦНС), нефрита. Кроме того, показанием к использованию
цитостатических средств являются состояния, которые
требуют быстрого уменьшения подавляющей дозы ГКС
из-за выраженного побочного действия (быстрая
значительная прибавка массы тела, чрезмерная
артериальная гипертензия, стероидные диабет и психоз,
выраженный остеопороз с признаками спондилопатии,
васкулярные некрозы костей) или индивидуальных
особенностей больных (конституциональное ожирение
подростковый возраст или климактерический период).

 Цитотоксические иммунодепрессанты при СКВ
всегда применяют в сочетании кортикостероидами.
Следует подчеркнуть, что цитостатические
иммунодепрессанты должны применяться длительно (от 6
мес. до 5 лет).

 Циклофосфан более эффективенее по сравнению с
азатиоприном и лейкераном (быстрее улучшается функция
почек). Однако препарат обладает наибольшей
токсичностью.

 Из цитотоксических иммунодепрессантов, чаще всего
применяют азатиоприн и циклофосфамид в дозе 1-3
мг/кг/сут (в среднем 2-2,5 мг /кг/с) в сочетании с 10-30
мг преднизолона. В этой дозе назначают препарат в
течение 2-2.5 мес, а затем дозу снижают до
поддерживающей дозы 50-100 мг/сут, и лечение
продолжают в течение многих месяцев (от 6 до 36 мес
при необходимости) при регулярном наблюдении. В
дальнейшем можно возвратится к терапии ГКС, так как
резистентность к ним обычно исчезает. Реже используют
хлорамбуцил (0,2-0,4мг/кг/с) в сочетании с низкими
дозами (25мг) и средним (40мг) дозами
преднизолона. Целесообразно при высокой
иммунологической активности начинать лечение с
циклофосфамида, но через 4-5 нед перейти на
азатиоприн или лейкеран для длительного лечения.

 При проведении цитостатической терапии уменьшение
клинических и лабораторных признаков болезни
отмечается не ранее чем через 3-4 нед от начала лечения,
а отчетливое улучшение состояния больных только через
2.5 –3 мес.

 Осложнения При лечении цитостатиками могут
наблюдаться лейкопения, агранулоцитоз, анемия,
геморрагический синдром, в том числе
геморрагический цистит, диспепсические
расстройства. Необходим контроль анализов крови
(полный гематологический комплекс, включающий подсчет
тромбоцитов) и мочи каждые 5-7 дней. При развитии
осложнений в результате иммунодеперссивной терапии
(развитие бактериальной инфекции,
геморрагического цистита и выраженной цитопении
– содержание лейкоцитов ниже 2х106/л,
тромбоциов – менее 100х106/л требуется отмена
препарата с одновременным увеличением дозы
кортикостероидов до 50-60 мг/сут, а иногда и более до
восстановления исходных показателей крови. Пациенты,
получающие эту терапию могут иметь в поздние сроки
риск развития малигнизации, но риск лейкемии или
лимфомы очень небольшой.

Интенсивная терапия
Основные показания к применению 
интенсинвой терапии:

 Активный люпус-нефрит (особенно с 
нефротическим синдромом, артериальной 
гипертензией, быстрым повышением уровня 
креатинина),

 Острое тяжелое поражение ЦНС
(менингоэнцефалит, 
энцефаломиелополирадикулоневрит, поперечный 
миелит)

 Гематологический криз, глубокая 
тромбоцитопения.

 Язвенно- некротический кожный васкулит.
 Легочный васкулит.
 Высокая активность болезни, резистентная к 

терапии.
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 Пульс-терапия (ПТ) заключается в назначении
сверхвысоких доз глюкокортикоидов на короткий
срок. Наиболее часто используется (МП), который
в виде натрия сукцината вводят в дозе 1-2 г (или
1г/м2) внутривенно капельно за 30-60 минут один
раз в день в течение 3 дней, затем ежемесячно в
дозе 1г/м2 минимально 12 месяцев и наиболее
продолжительно до 36 месяцев. Intravenous
methylprednisolone (IVM) 1g/m2; ежемесячно
минимально 12 месяцев и наиболее
продолжительно до 36 мес; или в комбинации 2-х
препаратов - циклофосфамидом 1g/m2 ежемесячно
на протяжении 6 месяцев , затем 1 раз в квартал
на протяжении 2 лет.( Lupus Nephritis: Are we
progressing in our therapy?(October 15, 2001)

 Показаниями к включению цитостатических
иммунодепрессантов в комплексное лечение
больных СКВ в настоящее время считаются
активный волчаночный нефрит и
генерализованный васкулит, высокая общая
активность болезни и резистентность к ГК;
появление побочных реакций этих препаратов уже
на первых этапах лечения, необходимость
уменьшения поддерживающей дозы преднизолона.
Введение в комплекс лечения цитостатиков
позволило подавить активность болезни на фоне
более низких доз ГК, увеличить выживаемость
больных, в первую очередь люпус нефритом. При
регулярном наблюдении и индивидуальном
подборе дозы и препарата, тщательном контроле
за терапией удалось значительно снизить число
побочных реакций и осложнений.

 При активном волчаночном нефрите назначают
циклофосфан (ЦФ) из расчета 1000 мг/м2
поверхности тела или 15 – 20 мг на 1 кг массы тела.
Добавление 1 г ЦФ во 2-й или 3-й день стандартной ПТ
МП существенно повышает эффективность лечения,
приводит к быстрому улучшению клинической картины,
нормализации иммунологических и воспалительных
показателей активности. В дальнейшем
циклофосфан 1г/м2 ежемесячно вводят на
протяжении 6 месяцев, затем 1 раз в квартал на
протяжении 2 лет

 Для усиления воздействия на иммунопатологические
процессы программное назначение пульстерапии
метилпреднизолоном может быть усилено добавлением
циклофосфамида, причем для достижения клинического
эффекта в некоторых случаях внутривенное введение
метилпреднизолона и циклофосфамида продолжается в
течение 5-10 дней.

 Основная эмпирическая схема лечения
циклофосфамидом состоит в применении препарата
внутривенно до достижения за 3-4 недели суммарной доз
2000мг (схемы индивидуальны): 4 раза по 500 мг в неделю,
или 10 раз по 200 мг через день или по 1000 мг 1 раз в
месяц при проведении интенсивной терапии, после чего
лечение продолжается по 200 мг в неделю (внутривенно
или внутримышечно) или по 1000 мг в месяц внутривенно
при интенсивном лечении в течение 6-12 месяцев.

 Особым образом строится стратегия лечения больных при
неэффективности стандартных программ пульстерапии
метилпреднизалоном и циклофосфамидом, в случаях
резистентности к назначаемым препаратам, а также при
наличии сочетания нескольких прогностически
неблагоприятных факторов. В таких ситуациях наиболее
перспективно проведение синхронной интенсивной
терапии, в основе которой лежит комбинация
пульстерапии и экстракорпоральных методов лечения
(плазмафереза)
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 Азатиоприн применяется в дозах 100-150 мг в
день, 2-2.5мг/кг обычно при стойком кожно-
сутавном синдроме, при люпус-нефрите - нередко
в сочетании с циклофосфаном (азатиоприн внутрь
в дозе 100 мг/сут длительно (12-24 мес) в
сочетании с внутривенным введением
циклофосфана ( по 1000 мг/м2 каждые 3 месяца).

 Среди побочных реакций и осложнений
наиболее часто можно наблюдать лейко- и
нейтропению, учащение вторичной инфекции и
аменорею. Ударные дозы ЦФ, вводимые
внутривенно, практически никогда не приводят к
развитию геморрагического цистита, а угроза
развития опухолей реально рассматривается
только при суммарной дозе более 60 г.

 У больных с тяжелым поражением ЦНС эффективен
метотрексат (внутривенное введение 10мг вместе с
20мг дексаметазона в спинно-мозговой канал в
течение 2-7 недель ) За последние годы получен
опыт успешного применения циклоспорина А в дозе
3-5 мг/кг веса

 Не утратили своего значения и аминохинолиновые
производные у больных СКВ без тяжелых висцеральных
проявлений и в период снижения доз ГК и цитостатиков для
поддержания ремиссии. Детальное изучение механизмов
действия этих препаратов, выявившее
противовоспалительный, антиагрегантный,
гиполипидемический, фотопротективный, антиоксидантный,
антимикробый и анальгетический эффекты, позволило по
новому взглянуть на перспективы их включения в схему
лечения СКВ

Нестероидные противовоспалительные    
средства.

 НПВС назначают в терапевтических дозировках в основном при 
подострых и хронических вариантах болезни I степени активности для 
лечения лихорадки, суставного синдрома и серозита.. Важен подбор 
препарата с учетом его индивидуальной эффективности и 
переносимости: вольтарен (ортофен) по 50 мг 2 - 3 раза в день, 
индометацин по 25 - 50 мг 2 - 3 . раза в день, бруфен по 400 мг 3 раза в 
день.

 По сочетанию эффективности и безопасности препараты, влияющие на 
иммунное воспаление ГК, циклофосфамид, азатиоприн, хлорбутин и 
другие не всегда удовлетворяют клиницистов. Кроме того, у многих 
больных раннее назначение адекватных доз ГК и цитотоксических 
препаратов не позволяет избежать необратимого поражения жизненно 
важных органов и систем (в первую очередь почек и центральной 
нервной системы), а также нередко ассоциируется с развитием тяжелых, 
потенциально смертельных побочных реакций (интеркуррентная
инфекция, цитопения, геморрагический цистит, остеопоретические
переломы, рост числа злокачественных новообразований и пр.)

 Точкой приложения новых терапевтических методик 
является воздействие на лимфоциты (пересадка 
костного мозга, использование нуклеозидных аналогов и 
экстракорпоральные методы лечения), профилактика 
образования и отложения иммунных комплексов, а также 
изменение иммунного ответа путем индуцирования 
антигенспецифической толерантности или взаимодействия 
с системой цитокинов. 

 Особенно большой интерес в последние годы вызывает 
циклоспорин А, который рассматривается как одно из 
наиболее эффективных лекарственных средств с 
селективной иммуносупрессивной активностью. Он 
все шире используется в клинической практике для 
лечения многих иммуновоспалительных заболеваний 
внутренних органов, в том числе и СКВ. Конкретные 
механизмы, определяющие эффективность циклоспорина А 
(ЦсА) при СКВ, до конца не ясны



02.04.2019

26

 Обнадеживающие результаты получены и при
использовании у больных СКВ еще одного
селективного иммуносупрессанта мофетила
микофенолата. Мофетила микофенолат
(Селлсепт) представляет собой синтетический
морфолиноэтиловый эфир микофенольной кислоты
и является ее предшественником препарат дает
более выраженный антипролиферативный
эффект в отношении лимфоцитов и
проявляет цитостатическую, а не
цитотоксическую активность

Терапевтические перспективы  при СКВ

 “Биологические” агенты, “антицитокиновая”

терапия – подавление синтеза провоспалительных
цитокинов – фактора некроза опухолей и интерлейкина-1
.

 Выделено три группы препаратов: две из них ––
моноклональные антитела к фактору некроза опухолей
(инфликсимаб, ремикейд) и рекомбинантный
растворимый фактор некроза опухолей-рецептор
cаединенный с Fe фрагментом IgG (Etancercept)–
ингибирует синтез и биологические эффекты ФНО и 3)
рекомбинантный растворимый антогонист интерлейкина-1

(ARAVA I), подавляет функциональную активность
ИНТЕРЛЕЙКИНА-I

Исключены для лечения больные с общим 
тяжелым состоянием, преклонного возраста, при 
небольшой активности прцесса.

 Ремикейд не должен назначаться для лечения
запущенных случаев, быстро прогрессирующих
агрессивных случаев.

 Ремикейд не являатся препаратом первого ряда.
Назначается 7 инфузий Назначают 3мг/кг в течение 2-х
часов, через 2 и 6 недель после первого введения
дополнительные инфузиии по Змг/кг, затем введение
повторяют каждые 8 недель.

 Арава (Leflunamide) 10, 20 и 100мг. Обладает
иммунносупрессивным действием-ингибирует фермент
дегиироосфат дегидрогеназу–антипролиферативную
активность и тормозит прлиферацию лимфацитов на
стадии G и тормозит экпрессию рецепторов к
интерлейкину 2 – период полувыведения (2о недели).
Назначают 100 мг в течение 3-х дней однократно,
поддерживающая доза 10-20 мг 1 раз в день. Эффект
через 4 недель и может нарастать 4-6 недель, до 4-6
месяцев.

Лечение моноклональными антителами 
СКВ:

 Моноклональные антитела производятся в
лаборатории, блокируют активность интерлейкина-
6, который увеличивает продукцию антител,
увеличивающих воспаление и вовлечение в
поражение новых органов при СКВ. В лечение
могут быть включены лица, если они не требовали
немедленной иммуносупрессивной терапии
другими, чем преднизалон препаратами в дозах
меньше, чем 3мг/кг/день. Пациенты, кто имел
увеличенную активность , которая не отвечала на
умеренные дозы кортикостероидов, были
исключены из протокола.
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Показания:
 -возраст≥18 лет;
 -эритематозные высыпания, фотосенсибилизация;
 -энантемы, неэрозивные артриты 2-х или более периферических 

суставов;

 -плевриты, перикардиты;
 -протеинурия >0.5г/d;
 -neurologic c disorders , без phychosis;

 -лейкопения<4000;
 -тромбоцитопения <100000/ микро/d;
 -анти-dsDNC, анти-S или анти-phospholipid;

 -ANA;
 -уменьшенная активность СКВ, не требующая немедленной иммуно-

супрессивной терапии, другой, чем оральный преднизалон, меньше, 
чем 0.3 mg./кг/день;

 -хронический пролиферативный гломерулонефрит с неодекватным 
ответом последние 6 месяцев на адекватную иммуносупрессивную 
терапию (пульс-терапия метилпреднизалоном, циклофосфамидом, 
азотиоприном ,циклоспорином или высокие дозы метилпреднизалоном);

 -серия dsDNC уровня ≥30 IV;
 -антитела IgG антифосфолипидные ≥20GPL;

 -стабильные дозы преднизалона≥3мг/кг/день ;

Противопоказания:

 -беременность или лактация;
 -терапияциклофосфамидом, терапия метилпреднизалоном в течение 4-х 

недель или азотиаиприном, циклоспорином или метатрексатом в 
течение 2-х недель от первого изучения лечения ;

 -ингибиторы АПФ в течение 2-хнедель от первого изучения;
 -анафилаксия;
 -креатинин>30mg/дц;

 -СКВ (энцефалопатия, церебро-васкулярные случаи, поперечный 
миелит, тяжелая депрессия, шизоид);

 -конгестивная сердечная недостаточность или КМП;
 -история тромбоза, повышение уровня антифосфлипидных антител;

 -история малигнизации, карцинома в течение 3-х последних лет;
 -активная вирусная инфекция в течение 28 дней;
 -активный гепатит В,С или Hb<8/0/dL или тромбоциты<50000/microL;

 -вакцинация живой вакциной в течение 4-хнедель после первой 
инфузии.;

Введение в клиническую практику 
некоторыж лекарств
Иммуносупрессивные агенты, такие как азатиоприн 
andmethotrexate, которые усиливают дозы стероидов;

 а) систематическая  ассоциация гастроинстентин-
альных протекторных агентов, как 
противоваспалительных лекарств, используются, также 
хорошо такие, как кальцинат витамина Д, когда 
принимают стероиды; 

 б) активнае выживание от инфекции, в особенности 
туберкулеза, в) введение низких доз циклофасфамида 
для лечения  люпус нефропатий, таких как, режим, 
рекомендованный “Euro-Lupus Nephritis ; 

 в)двухнедельных пульс терапия по 500 mg, 12 недель),
 г) профилактические агенты, такие как синтетический 

агонист гонадотрофин-связывающий гормон у молодых 
женщин, леченных циклофофасфамидом; ж) 
внутриваенный гаммаглобулин, как эффективное 
альтернативное, но менее эффективное средство.

 Самым агрессивным методом лечения СКВ
в настоящее время следует признать
аутологичную трансплантацию
стволовых клеток (АТСК). К 2000 году
накоплен опыт использования АТСК у
немногим более 30 больных СКВ
вследствие сопровождающей его высокой
летальности АТСК можно рекомендовать
только в наиболее тяжелых, безнадежных
случаях.
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 Не утратили своей актуальности и попытки
лечения СКВ при помощи модуляции
половых гормонов, дисбаланс которых
безоговорочно признается патогенетическим
фактором заболевания

 На экспериментальных моделях было
показано, что введение антагонистов
эстрогенов или мужских половых гормонов
может снижать активность заболевания

 Интравенозный гамма глобулин используют при
наличии антифосфолилидных. антител. Это лечение
снижает температуру, уменьшает боли в суставах и
тромбоцитопению.

 Некоторым пациентам с тяжелыми формами СК в
последние годы проводят аутологичную
трансплантацию ранних форм клеток крови
(стволовых), которые угнетают иммунные факторы и
вызываютт ремиссию на фоне супрессивной мощной
терапии

 Новое лечение с использованием ультрафиолетового
облучения, которое может блокировать иммунные
факторы. (UVA-1 Phototherapy)

 Известны хорошие результаты в/в введения по 7 дней
моноклональных анти CD4-антител (анти-Т хелперов),
способствующих эффекту предшествующей терапии

 Внесения коррекции в схемы терапии у больных
СКВ с наличием вторичного
антифосфолипидного синдрома (АФС). Сложную
проблему представляет профилактика повторных
тромбозов при АФС. Это связано с неоднородностью
патогенетических механизмов, лежащих в основе АФС,
полиморфизмом клинических проявлений, отсутствием
достоверных клинических и лабораторных показателей,
позволяющих прогнозировать рецидивирование
тромботических нарушений. Больным АФС назначают
антикоагулянты непрямого действия и
антиагреганты (низкие дозы ацетилсалициловой
кислоты), которые широко используются для
профилактики тромбозов

 Антифосфолипидный синдром (and Clotting Disorders. у
женщин с антифосфолипидным синдромом) лечили
антикоагулянтом warfarin (Coumadin). Появилась надежда
на продление жизни. У больных с АФС нередко
наблюдается умеренная тромбоцитопения, которая, как
правило, корригируется небольшими дозами
глюкокортикоидов. Иногда при резистентных к ГК формах
тромбоцитопении эффективны низкие дозы
ацетилсалициловой кислоты, даназола, варфарина.
Большие надежды возлагают на использование
низкомолекулярного гепарина, а также на внедрение новых
методов антикоагулянтной терапии, основанных на
использовании аргиналов, гиуидинов, антикоагулянтных
пептидов и антитромбоцитарных агентов (моноклональные
антитела к тромбоцитам). Вторичный
антифосфолипидный синдром Пациенты с этим
"disorders”имеют риск артериальных или венозных
тромбозов, тромбоцитопении..Механизмы этих
протромботических диатезов не ясны. Этот синдром
наиболее часто у пациентов с высоким титром IgG антител
анти-кардиолипина или волчаночного антикоагуляанта
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 Вновь поставлен вопрос о диетическом режиме при
СКВ, так как имеются данные о влиянии определенных
пищевых веществ на механизм развития воспаления.
Пониженное содержание в пище линолевой кислоты
ведет к снижению синтеза простагландинов и
лейкотриенов, оказывающих провоспалительное действие.
При увеличении содержания в пище ненасыщенных
жирных кислот уменьшается интенсивность процессов
воспаления и фиброзообразования

 Более благоразумное использование стероидов может
редуцировать тяжесть также атеросклероза и в
результате случаи инфаркта миокарда и церебральные
васкулярные случаи, которые сейчас осложняют
натуральное течение. Профилактические мероприятия
инфлюенцы, пневмококковые вакцинации, остерегаться
ультрафиолетовых лучей, соблюдение диеты, умеренные
нагрузки также улучшат состояние здоровья

Дополнительные методы
 Селективная сорбция осуществляется с помощью 

селективных иммуносорбентов (биологических или 
химических), способных целенаправленно удалять РФ, 
антитела к ДНК и ЦИК

 Плазмоферез или гемосорбция проводятся ежедневно 
или через день до купирования ситуации, угрожающей 
жизни (обычно не более 5-7 процедур) Плазмаферез и 
гемосорбция способсвуют удалению циркулирующих 
иммунных комплексов, а также медиаторов воспаления, 
повышению чувствительности клеток крови и тканей к 
действию лекарственных препаратов В основе синхронная 
программной интенсивной терапии (СИТ) лежит 
комбинация плазмафереза или гемосорбция и пульс-
терапии. После каждой процедуры вводится от 500 
до 1000мг метипреда, а циклофосфана до 2000 мг 
на курс. Далее плазмоферез проводят 1 раз в 2 –3 
месяца синхронно с 1000 мг метипреда и 1000 мг 
циклофосфана.

 К дополнительным методам
патогенетической терапии СКВ также относится
применение внутривенного иммуноглобулина
(сандоглобуллин, иммуноглобуллин человека
нормальный. Внутривенный иммуноглобулин G (ВИГ
является препаратом нормального полиспецифического
иммуноглобулина, полученного из пула сывороток не
менее чем 5000 доноров.. Механизм его действия
связывается с блокадой Fc-рецепторов и Fc-зависимого
синтеза аутоантител, антиидиотипической активностью
Стандартными препаратами внутривенного
иммуноглобулина (ВИГ) являются сандоглобулин,
октагам и некоторые другие препараты IY поколения.
При развитии тяжелой церебропатии, сопровождающейся
комой, судорогами и психозом ВИГ назначают как
“последнее средство” по 0,5 г на 1 кг массы тела в
течение 5 последующих дней. При СКВ наибольшую
эффективность препарата наблюдают у больных с
аутоиммунными цитопениями.

Вспомогательные средства
 Фенитоин и фенобарбитал позволяют предотвращать

судороги и припадки, психотропные вещества. В связи
с часто встречающимися, особенно при нефрите и
поражении ЦНС, а также при наличии
антифосфолипидного синдрома, нарушениями
свертываемости и микроциркуляции активно используют
антикоагулянты прямого действия (в частности,
эффективны и удобны низкомолекулярные гепарины-
фраксипарин, клексан), после чего больные длительно
принимают антикоагулянты непрямого действия
(фенилин, синкумар, варфарин).

 Для коррекции сердечно- сосудистых и водно-
электролитных нарушений часто используются диуретики,
В-адреноблокаторы, антагонисты кальция, ингибиторы
АПФ, сердечные гликозиды, препараты калия.

 Современные подходы к лечению СКВ подчеркивают
необходимость применения антимутагенных препаратов, к
которым относятся антиоксиданты и бемитил,
антибиотиков.
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ПРОГНОЗ
 Прогноз при СКВ существенно изменился с разработкой

методов лечения. В достероидную эру 5 -летняя
выживаемость составляла 26%, 10 -летняя менее 16%. При
адекватной кортикостероидной терапии 10- летняя
выживаемость больных люпус-нефритом увеличилась до
68%, при сочетании с иммунодепрессантами – до 84%. При
комбинированной терапии: экстракорпоральные методы в
сочетании с пульс-терапией солю-медролом и
циклофосфаном удается достигнуть хорошего результата у
93% больных Прогноз для пациентов с СКВ значительно
улучшается около нескольких декад по крайней мере 80-
90%от всех пациентов выживших 10 лет. Смертность - 5.8
на 1 млн населения в год (при этом 4.7 - женщины).
Недавние изучения в Европе и Канаде показали снижение
летальности и увеличение 10-летней выживаемости с
колебанием 75-85%. Инфекции и нефриты большие
причины смертности на всех стадиях СКВ. Сообщалось о
редукции болезни после диализов или трансплантации.

 Тромбозы, антифосфалипидный синдром , кардиты,
пневмониты , легочная гипертензия, миокардиальные
инфаркты, инсульты, энцефалиты утежеляют леталность и
смертность при СКВ. В результате проведения
многофакторного анализа получены новые данные о
сложных взаимоотношениях между различными
клиническими синдромами СКВ и их влиянии на прогноз.

 Так, гемолитическая анемия и серозит практически не 
имеют прогностического значения. Развитие волчаночного 
нефрита значительно ухудшает прогноз и увеличивает 
частоту смертельных исходов на ранних стадиях болезни. 
Наряду с нефритом и цереброваскулитом 
тромбоцитопения значительно снижает выживаемость и 
ухудшает длительный прогноза. Лейкопения, по данным 
авторов, снижает риск летального исхода на 50%, 
несмотря на то, что снижение числа лейкоцитов в 
периферической крови обычно сопутствует высокой 
активности болезни. 

 Лейкопения может рассматриваться как защитный фактор у
пациентов белой расы, что указывает на
иммуногенетическую основу этого феномена. Основные
причины смерти при СКВ – нефриты и присоединение
вторичной инфекции; поражения ЦНС часто заканчиваются
тяжелой инвалидизацией. Осложнения стероидной терапии
могут быть инвалидизирующими (асептический некроз
головки бедренной кости, остеопорозные переломы
позвонков) и смертельными (ранний коронаросклероз).

 Если до 1970 года продолжительность жизни
только 40% больных СКВ превышала 5 лет, то в
настоящее время 5 летняя выживаемость
составляет 90% и более.

ЗАКЛЮЧЕНИЕ

 Современная классификация ВН основана на 
морфологических признаках, которая и 
определяет и подходы к лечению;

 •Для индукционной терапии рекомендуются 
микофеноловая кислота или циклофосфамид в 
комбинации со стероидами;

 •При рефрактерном ВН рекомендуется 
применение Ритуксимаба или ингибитора 
кальциневрина (Такролимуса);

 •Для поддерживающей терапии рекомендуются 
продолжить терапию микофеноловой кислотой 
или азатиоприном в комбинации с преднизолом в 
низких дозах.

EULAR-EDTA, 2012
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Пример клинического диагноза

 Системная красная волчанка, подострое
течение, высокой степени активности (индекс 
SELENA-SLEDAI 2K - 11 баллов), с поражением 
системы крови (тромбоцитопения, 
лейкоцитопения), суставов (артрит), 
трофические нарушения (выпадение волос), 
конституциональные проявления (лихорадка), 
иммунологические нарушения (снижение 
компонента комплемента С4, повышение 
антител к двуспиральной ДНК), ИП SLICC/ACR -
0 баллов.

Клинический случай:
► Больная Ы. 34 года, поступила с жалобами на резкое снижение

остроты зрения, боли в области глазных яблок, выраженные

головные боли, задержку мочеиспускания, чувство покалывания в

ладонях, верхних и нижних конечностях, ноющие боли в нижних

конечностях с легкими судорогами, похолодание, онемение,

изменение цвета кожи кистей и стоп при контакте с холодом. Из

анамнеза: заболела с сентября 2017 года, в дебюте отмечала резкое

снижение зрения на правый глаз, затруднение выделения мочи,

выраженную слабость нижних конечностей. Лечилась

неоднократно у неврологов с диагнозом: рассеянный склероз.

Получала дексаметазон курсами с кратковременным улучшением

состояния. Ухудшение состояния отмечает в течение нескольких

месяцев, когда резко снизилось зрение, при этом отмечала

онемение правой половины тела. Объективно: Кожные покровы-

ладонные капилляриты, слизистые оболочки чистые, обычной

окраски. В легких дыхание жесткое, хрипов нет. Границы сердца в

норме. Тоны ясные, ритмичные. ЧСС=88 в мин. АД 110/70 мм рт.ст.

Клинический случай:

► Живот мягкий, безболезненный. Печень не увеличена.

Задержка мочи. Стул не регулярный. Суставы внешне не изменены.

Результаты исследований: В об. ан. крови – без особенностей, СОЭ-12

мм/ч. Об. ан. мочи – без особенностей. Перед госпитализацией

консультирована в отделении неврологии с клиническим диагнозом:

Оптиконевромиелит (болезнь Девика) с тетрапарезом,

нарушением функций тазовых органов по типу задержки,

двусторонняя атрофия зрительных нервов ремитирующее

течение, экзацербация.
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Благодарю за внимание!


