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Аутоантитела (ауто�Ат) обусловлива�

ют поражение различных органов

и систем как непосредственным воз�

действием на мишени (антиэритроци�

тарные, антитромбоцитарные, анти�

лимфоцитарные и др.), так и опосредо�

ванно через формирование иммунных

комплексов (ИК) в циркуляции и де�

позицию их в различные структуры

или формирование ИК in situ с актива�

цией каскадных систем, индукцией

воспалительного ответа и развитием

клинической картины, характеризую�

щейся широким спектром и разнооб�

разными проявлениями, неоднознач�

ным клиническим течением и прогно�

зом, а также ответом на проводимую

терапию [8, 11, 19].

Эпидемиология
СКВ является одним из наиболее тя�

желых и распространенных заболева�

ний соединительной ткани. Распрост�

раненность СКВ в различных регионах

мира довольно широко варьирует – от

12,5 случаев на 100 тыс. населения

в Англии до 39 и 40 на 100 тыс. в Шве�

ции и США соответственно. Среди лиц

женского пола в возрасте от 18 до 65 лет

СКВ наблюдается в 200 случаях на

100 тыс. человек.

Представлены убедительные данные

о существенном повышении распрост�

раненности заболевания за последние

три�четыре десятилетия [2�5, 8, 13, 21].

Так, М. Urowitz и D. Gladman (2008) от�

метили повышение распространеннос�

ти СКВ более чем в 3 раза за последние

четыре десятилетия. В возрастных груп�

пах от 15 до 64 лет заболеваемость СКВ

у женщин в 6�10 раз превышает тако�

вую у мужчин. В то же время у лиц

младше 15 и старше 65 лет половые раз�

личия в заболеваемости нивелируются

[8, 22, 23].

Этиология и патогенез
Этиология СКВ остается не установ�

ленной. В последние годы наблюдается

интенсификация исследований, посвя�

щенных изучению роли вирусной ин�

фекции в развитии СКВ, что объясняет�

ся установлением наличия отчетливых

взаимоотношений молекулярной имму�

нологической мимикрии между протеи�

нами вируса Эпштейна�Барр и некото�

рыми ауто�Ат при волчанке у человека

и экспериментальных животных.

Представлены довольно веские дока�

зательства наличия генетической пред�

расположенности к СКВ у человека.

Показаны наличие семейной и этни�

ческой предрасположенности к СКВ

и связь заболевания с различными ге�

нетическими факторами. Так, если за�

болеваемость СКВ в общей популяции

варьирует от 1:10 000 до 1:1000 населе�

ния, то у родственников первой степе�

ни родства она составляет от 1:250

до 1:20. Заболеваемость СКВ у монози�

готных близнецов достигает ≥60%,

а у дизиготных приближается к таковой

у родственников первой степени

родства. У лиц негроидной расы заболе�

ваемость СКВ в 3 раза выше, чем у лиц

европеоидной расы [1, 6, 19].

Среди генетических факторов, опре�

деляющих предрасположенность к раз�

витию СКВ, ведущее место отводится

генам главного комплекса гистосов�

местимости. У больных СКВ наблюда�

ется превалирование определенных

гаплотипов HLA системы I, II и III

классов, при наличии которых сущест�

венно повышается риск развития забо�

левания.

Существенное превалирование СКВ

у женщин репродуктивного возраста

свидетельствует об определенной роли

половых гормонов в развитии СКВ.

Представлены доказательства наруше�

ния метаболизма эстрогенов у больных

СКВ и их родственников.

В патогенезе СКВ ведущее место

отводится иммунным механизмам.

При этом наблюдается изменение

практически всех иммунокомпетент�

ных клеток.

СКВ ассоциируется с многообразием

клеточных иммунологических наруше�

ний, особое место среди которых зани�

мают Т�клеточные дефекты, включаю�

щие уменьшение количества циркули�

рующих Т�лимфоцитов, нарушение

уровней и функциональной активности

их субпопуляций. Наблюдаемый при

СКВ дефицит супрессорной функции

обусловливает повышение синтеза Ат

и продукции ауто�Ат.

Важное место в развитии и прогрес�

сировании СКВ отводится нарушениям

системы цитокинов, участвующих

в клеточно�опосредованных иммунных

реакциях.

Характерной особенностью СКВ яв�

ляются разноплановые В�клеточные на�

рушения, характеризующиеся гиперре�

активностью В�лимфоцитов.

Важный фактор патогенеза СКВ –

нарушение процессов, регулирующих

толерантность к аутоантигенам, след�

ствием чего является продукция широ�

кого спектра ауто�Ат.

Представленный выше широкий

спектр иммунных нарушений обуслов�

ливает гетерогенный и поликлональный

ауто�Ат ответ, среди этих нарушений

для СКВ наиболее специфичными яв�

ляются антинуклеарные Ат, направлен�

ные против различных ядерных компо�

нентов, включая ДНК, РНК, гистоны

и нуклеопротеиновые комплексы [1, 12,

16, 18].

Диагностика СКВ
Диагностика СКВ (особенно в на�

чальной стадии заболевания) нередко

представляет существенные трудности,

что обусловлено широким спектром

клинических и лабораторных проявле�

ний и их различными комбинациями,

а также значимыми различиями в харак�

тере начала заболевания – острое, подо�

строе, исподволь.

Для диагностики (классификации)

СКВ широко используются приведен�

ные ниже критерии Американской рев�

матологической ассоциации 1982 г., до�

полненные Американской коллегией

ревматологов в 1997 г.

1. Скуловая сыпь. 

2. Дискоидная сыпь. 

3. Фотосенсибилизация. 

4. Язвы слизистой рта и/или носо�

глотки. 

5. Артриты.

6. Серозиты (плеврит, перикардит).

7. Поражение почек (персистирую�

щая протеинурия, превышающая

0,5 г/сут, клеточные цилиндры).

8. Неврологические нарушения (су�

дорожные припадки, психозы).

9. Гематологические нарушения (ге�

молитическая анемия с ретикулоцито�

зом, лейкопения, лимфопения, тромбо�

цитопения).

10. Иммунологические нарушения

(Ат к ДНК, анти�Sm�Ат, антифосфоли�

пидные Ат).

11. Антинуклеарные Ат.

Диагноз СКВ считается достоверным

при наличии четырех и более из пере�

численных выше одиннадцати критери�

ев, выявляемых одновременно или пос�

ледовательно, или в течение всего пери�

ода наблюдения (чувствительность кри�

териев – 96%, специфичность – 96%) [6,

7, 20].

Прогноз и летальность
В последние четыре десятилетия от�

мечено существенное увеличение вы�

живаемости больных СКВ [8, 13, 20]:

• 1940�1960 гг. – 5� и 10�летняя вы�

живаемость составила соответственно

<50 и <10%;

• 1990�2000 гг. – 10� и 20�летняя вы�

живаемость составила 75�85 и 70% соот�

ветственно;

• по данным крупных проспектив�

ных исследований конца ХХ века – Ев�

ропейского (1000 больных СКВ) и Ка�

надского (644 пациента с СКВ), 5�лет�

няя выживаемость составила соответ�

ственно 95 и 93%.

Существенный прогресс в прогнозе

СКВ объясняется целым рядом факто�

ров, включающих раннюю диагностику

заболевания и своевременную адекват�

ную терапию, строго обоснованное

назначение глюкокортикоидов, препа�

ратов цитотоксического действия, вы�

бора их оптимальных дозировок и ком�

бинаций, обеспечивающих высокую

лечебную эффективность с низким

уровнем побочных эффектов, более

широкое применение противомаля�

рийных препаратов, использование

эффективных антибактериальных, ан�

тигипертензивных, антиангинальных,

антикоагулянтных и гиполипидеми�

ческих средств, а также широкого и эф�

фективного использования терапии за�

мещающей почки (гемодиализ, пери�

тонеальный диализ, трансплантация

почек).

Нейропсихические проявления
Симптомы поражения нервной сис�

темы наблюдаются у большинства боль�

ных СКВ на разных стадиях заболева�

ния (чаще в первые годы). Их проис�

хождение, характер, особенности тече�

ния широко варьируют. Они могут быть

отражением патологических процессов

в любом из отделов центральной и пе�

риферической нервной системы с ши�

роким спектром клинических проявле�

ний, варьирующих по тяжести: от недо�

могания, утомляемости, общей слабос�

ти, депрессии и нарушения внимания

до эпилептических припадков, инсуль�

тов и комы.

Важным представляется разграниче�

ние первичных психоневрологических

симптомов, обусловленных непосред�

ственно волчаночными патогенетичес�

кими механизмами, от вторичных, раз�

витие которых связано с метаболичес�

кими нарушениями, побочным

действием лекарственных препаратов

или присоединением инфекции. 

Первичные нейропсихические нару�

шения, т.е. обусловленные непосредст�

венно волчаночными механизмами,

составляют около 60%, вторичные –

около 40%.

У части больных психоневрологичес�

кие симптомы могут быть первыми про�

явлениями заболевания, что существен�

но затрудняет своевременную диагнос�

тику и ухудшает прогноз. У ряда паци�

ентов (особенно молодого возраста) за�

поздалая диагностика сопряжена с та�

кой проблемой, как нарушение соци�

альной адаптации. У части больных осо�

бенности поражения определяют харак�

тер течения СКВ, качество жизни паци�

ентов и прогноз [7, 15, 17].

В последние десятилетия вполне оп�

равданно активно изучаются различные

проблемы нейропсихических проявле�

ний, включающие их патогенез, клини�

ческую диагностику, лечебную тактику

и прогноз. Одним из одиннадцати кри�

териев диагностики (классификации)

СКВ, представленных выше, являются

нейропсихические проявления, вклю�

чающие судорожные (эпилептические)

припадки и психозы при отсутствии

приема ряда лекарственных препаратов

или такие метаболические расстройст�

ва, как уремия, кетоацидоз или электро�

литные нарушения.

В 1999 г. Номенклатурный комитет

Американской коллегии ревматологов

(American College of Rheumatology)

предложил дефиниции нейропсихичес�

ких синдромов, развитие которых воз�

можно при СКВ. Они включают следу�

ющие патологии.

Центральная нервная система:

– асептический менингит;

– цереброваскулярная болезнь;

– когнитивная дисфункция;

Нейропсихические проявления
при системной красной волчанке
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– головная боль;

– некоординированные движения

(хорея);

– эпилептические (судорожные) при�

падки;

– дезориентация;

– снижение настроения, депрессия;

– психозы;

– демиелинизирующий синдром;

– миелопатия.

Периферическая нервная система:

– автономные нарушения;

– мононейропатия;

– краниальная нейропатия;

– плексопатия;

– полинейропатия;

– острая воспалительная демиелини�

зирующая полинейропатия;

– myasthenia gravis.

В Рекомендациях EULAR 2010 г., пос�

вященных мониторированию больных

с СКВ в клинической практике, указы�

вается, что все пациенты с СКВ должны

мониторироваться на наличие нейроп�

сихических симптомов (такие как эпи�

лептические припадки, парестезии, сла�

бость, головная боль, депрессия, нару�

шение концентрации, снижение памя�

ти, многоочаговые поражения головно�

го и спинного мозга, миопатии, психо�

патические расстройства, снижение

когнитивной функции) [14].

Морфология
При морфологическом исследовании

различных отделов нервной системы

у больных СКВ выявляется демиелини�

зация нервных проводников и перифе�

рических нервов, фибриноидная и гиа�

линовая дегенерация эндотелия, пери�

васкулярные инфильтраты, микроин�

фаркты в коре головного мозга и в дру�

гих его отделах, в перикапиллярной

микроглии, реже – микрогеморрагии,

некроз мелких артерий, артериол, фиб�

риновые тромбы в них.

Распространенность
Частота нейропсихических проявле�

ний при СКВ и удельный вес отдель�

ных симптомов (синдромов) довольно

широко варьируют в различных сооб�

щениях, что обусловлено изучением

неоднородных групп больных и ис�

пользованием неунифицированных

методик для их диагностики. В боль�

шинстве сообщений нейропсихическая

симптоматика наблюдается у 28�40%

пациентов с СКВ.

Результаты анализа нейропсихичес�

ких синдромов, приведенные M. Govoni

et al., у репрезентативной группы боль�

ных СКВ (989 человек, у 326 из которых

имели место нейропсихические прояв�

ления) дают определенные представле�

ния о частоте ряда нейропсихических

проявлений [9]:

• головная боль – 26,1%;

• цереброваскулярные осложне�

ния – 22,7%;

• депрессия – 8,9%;

• эпилептические припадки – 14,4%;

• когнитивная дисфункция – 16,4%.

По данным J. Hanley et al., эпилепти�

ческие припадки наблюдались у 4,6% из

1631 больного с СКВ [10].

Факторы риска и патогенез
Факторы риска развития нейропси�

хических проявлений при СКВ включа�

ют следующее [7]:

– генерализованную активность

СКВ, низкие плазменные уровни 3 и 4

фракций комплемента, высокий индекс

повреждения;

– наличие антифосфолипидных ан�

тител, волчаночного антикоагулянта,

антифосфолипидного синдрома;

– наличие в анамнезе различных ней�

ропсихических проявлений (особенно

инсультов и эпилептических припадков);

– livedo reticularis, кожный васкулит;

– артериальную гипертензию, васку�

лопатию сонных артерий, гипер� и дис�

липидемию.

Патогенез различных нейропатичес�

ких проявлений СКВ неоднозначен.

Важное место в их развитии отводится

ауто�Ат (АФЛ, анти�ДНК, антинуклеар�

ным, цитотоксическим), иммунным

комплексам, провоспалительным цито�

кинам. В повреждении нейронов веду�

щее место отводится нарушению гемато�

энцефалического барьера и проникнове�

нию нейротоксических ауто�Ат [15, 17].

Диагностика
Нет ни одного высокочувствительно�

го и специфического диагностического

теста для нейропсихических проявле�

ний СКВ.

В каждом случае необходим индиви�

дуальный подход в выборе диагности�

ческих тестов. Наряду с активностью за�

болевания, серологическими маркера�

ми необходима оценка неврологическо�

го и психического статуса пациента.

В части случаев показано исследова�

ние спинномозговой жидкости, прове�

дение компьютерной томографии, маг�

нитно�резонансной томографии, маг�

нитно�резонансной спектроскопии [7,

14, 17].

В декабре 2010 г. опубликованы Реко�

мендации EULAR, посвященные веде�

нию больных СКВ с нейропсихически�

ми проявлениями (EULAR recommen�

dation for the management of systemic

lupus erythematosus with neuropsychotic

manifestations: report of a task force of the

EULAR standing committee for clinical

affairs) [7].

Важно представить основные поло�

жения этих рекомендаций, касающиеся

характеристики ряда нейропсихических

проявлений и лечебных подходов

с целью их профилактики и лечения.

Стратегические лечебные подходы
при нейропсихических синдромах 
у больных СКВ

Особенности лечебной тактики опре�

деляются характером патогенетических

механизмов, обусловивших развитие

нейропсихической симптоматики. Если

нейропсихические проявления стано�

вятся причиной воспалительных волча�

ночных процессов (особенно асепти�

ческий менингит, неврит зрительного

нерва, миелит, периферическая нейро�

патия, психоз, рефрактерные эпилепти�

ческие припадки, острое нарушение

ориентации) и ассоциируются с генера�

лизованной активностью волчанки, то

следует проводить активную иммуно�

супрессивную терапию (АИТ), включа�

ющую глюкокортикоиды (самостоя�

тельно) или в комбинации с препарата�

ми цитотоксического действия (азати�

оприн или циклофосфамид). При ре�

зистентности к АИТ возможна ее ком�

бинация с плазмаферезом или внутри�

венное введение иммуноглобулинов,

или применение риткусимаба (анти�

CD�20 моноклональные антитела).

Антитромботическая терапия (в пер�

вую очередь антикоагулянты) показана

при нейропсихических проявлениях

СКВ, обусловленных тромбоэмболи�

ческими процессами (прежде всего кар�

диоваскулярными, невритом зритель�

ного нерва, хореей, миелопатией), ассо�

циированными с антифосфолипидны�

ми антителами.

Кардиоваскулярные поражения (КВП)
Атеросклеротические/тромботичес�

кие/эмболические КВП довольно часто

отмечаются у больных СКВ. Редко наб�

людаются геморрагические инсульты,

а также очень редко инсульты, обуслов�

ленные васкулитом. В связи с этим при

отсутствии активности заболевания

АИТ малоприемлема. При наличии ан�

тифосфолипидного синдрома или анти�

фосфолипидных антител с целью пер�

вичной или вторичной профилактики

атеросклеротических/тромботичес�

ких/эмболических КВП показано дли�

тельное применение пероральных анти�

коагулянтов, статинов и при необходи�

мости антигипертензивных препаратов.

Эпилептические припадки (ЭП)
Однократные ЭП не являются ред�

костью при СКВ и обычно ассоцииру�

ются с активностью заболевания. Реци�

дивы ЭП наблюдаются относительно

редко. При наличии ЭП необходимо

исключение структурных поражений

головного мозга. При рецидивах ЭП по�

казана длительная антиэпилептическая

терапия. При отсутствии активности за�

болевания не показана АИТ. При нали�

чии антифосфолипидных антител сле�

дует рассмотреть возможность примене�

ния пероральных антикоагулянтов.

Нарушение координации движений (хорея)
Хорея при СКВ часто ассоциируется

с наличием антифосфолипидных анти�

тел и/или антифосфолипидного синд�

рома. В большинстве случаев наблюда�

ется единственный эпизод хореи, прек�

ращающейся в течение нескольких дней

или месяцев. Обычно эффективна

симптоматическая терапия, включаю�

щая антагонисты дофамина. При нали�

чии высокой активности заболевания

и/или антифосфолипидного синдрома

показано проведение АИТ и примене�

ние пероральных антикоагулянтов.

Острое нарушение ориентации 
Первоначально необходимо исследо�

вание спинномозговой жидкости для

исключения инфекции и/или метабо�

лических нарушений. В тяжелых случа�

ях при высокой активности СКВ пока�

зано проведение АИТ.

Выраженная депрессия и психоз
Развитие депрессии нередко выявля�

ется у больных СКВ, а психозы наблю�

даются редко. Психозы, обусловленные

глюкокортикоидной терапией, являют�

ся редкостью. При психозах волчаноч�

ного происхождения показано проведе�

ние АИТ.

Миелопатия
При развитии миелопатии показано

проведение АИТ, включающей сверхвы�

сокие дозы глюкокортикоидов (пульс�

терапия) и внутривенное применение

циклофосфамида. С целью профилак�

тики рецидивов необходимо назначение

поддерживающей иммуносупрессивной

терапии.

Краниальная нейропатия
Наиболее часто в волчаночный про�

цесс вовлекаются восьмой, третий, чет�

вертый и реже – пятый и седьмой череп�

но�мозговые нервы. Глазная нейропатия

включает воспалительный оптический

неврит и ишемическую/тромботичес�

кую нейропатию. Часто имеет место би�

латеральное поражение. Лечебная так�

тика включает АИТ в виде пульс�тера�

пии метилпреднизолоном и внутривен�

ного введения циклофосфамида. С це�

лью профилактики обострений необхо�

димо проведение поддерживающего им�

муносупрессивного лечения.

Периферическая нейропатия
Периферическая нейропатия включа�

ет полинейропатию и реже мононейро�

патию, острую воспалительную демие�

линизирующую полирадикулонейропа�

тию, myasthenia gravis, плексопатию,

проявляющиеся нарушением чувстви�

тельности, болевым синдромом, мы�

шечной слабостью или атрофией.

В большинстве случаев хороший клини�

ческий эффект достигается под влияни�

ем комбинации глюкокортикоидов

с препаратами цитотоксического дей�

ствия.
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