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В статье представлены современные данные об этиологии, патогенезе и эпидемиологии системной красной волчанки 
(СКВ). Подробно освещены вопросы диагностики СКВ с описанием каждого метода исследования и оценкой уровня 
достоверности доказательств и уровня убедительности рекомендаций по каждому тезису-рекомендации. Отдельно 
отражены аспекты дифференциальной диагностики и критерии качества диагностики СКВ.
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ВВЕДЕНИЕ 
Клинические рекомендации созданы на основании 

современных международных клинических рекомен-
даций по диагностике, лечению и ведению больных 
системной красной волчанкой (СКВ). Данные клиниче-
ские рекомендации пересматриваются 1 раз в 3 года.

Описание методов, использованных 

для оценки доказательств 

Для оценки уровня достоверности доказательств 
(УДД) и уровня убедительности рекомендаций (УУР) по 
каждому тезису-рекомендации был выполнен отдель-
ный систематический обзор доказательств эффективно-
сти и/или безопасности медицинского вмешательства, 
включающий следующие этапы:
1) определение критериев поиска и отбора публикаций 

о клинических исследованиях (КИ) эффективности 
и/или безопасности медицинского вмешательства, 
описанного в тезисе-рекомендации;

2) систематический поиск и отбор публикаций о КИ в 
соответствии с определенными ранее критериями;

3) определение УДД и УУР на основании результатов 
систематического поиска и отбора публикаций о КИ.
Систематический поиск публикаций о КИ выполнен 

в базе данных PubMed, Кокрановской библиотеки, оте-
чественной научной электронной библиотеки eLibrary.ru.

Глубина поиска — без ограничений.
Для определения УДД использовались Шкала оцен-

ки УДД для диагностических вмешательств (табл. 1) 
и Шкала определения УДД для лечебных, реабилитаци-
онных, профилактических вмешательств.

Уровень GPP (Good Practice Points — индикаторы 
доброкачественной практики: рекомендуемая доброка-
чественная практика базируется на клиническом опыте 
членов Рабочей группы по разработке рекомендаций) 
присваивается тезисам-рекомендациям, относящимся 
к сбору жалоб и анамнеза пациента, физикальному осмо-
тру пациента, а также характеризующим организацию 

*  Федеральные клинические рекомендации размещены на сайте http://www.pediatr-russia.ru/sites/default/files/file/kr_skv.pdf
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медицинской помощи (организацию медицинского про-
цесса), в случае если для медицинского вмешательства, 
описанного в тезисе-рекомендации, отсутствуют доказа-
тельства эффективности и/или безопасности (по резуль-
татам систематического поиска и отбора публикаций 
о КИ, не найдено ни одного КИ эффективности и/или 
безо пасности медицинского вмешательства, описывае-
мого в тезисе-рекомендации) и в случае если по резуль-
татам систематического поиска и отбора публикаций о КИ 
найдены публикации только о несравнительных исследо-
ваниях, описания клинических случаев или серии случаев, 
и выполнение КИ более высокого дизайна невозможно 
в силу этических причин. Уровень GPP не может быть 
включен ни в один из УДД, а также не требует определе-
ния УУР (по причине отсутствия доказательной базы).

Уровень GPP присваивался тезисам-рекомендациям 
при достижении консенсуса Рабочей группой.

КРАТКАЯ ИНФОРМАЦИЯ 
Определение 

Системная красная волчанка (М32 по МКБ-10) — 
системное аутоиммунное заболевание неизвестной этио-
логии, в основе которого лежит генетически обуслов-
ленное нарушение иммунной регуляции, определяющее 
образование органонеспецифических антител к анти-
генам ядер клеток и иммунных комплексов с развитием 
иммунного воспаления в тканях многих органов.

Этиология и патогенез 

Этиология СКВ до настоящего времени остается неяс-
ной, что определяет трудности диагностики и лечения. 
Предполагается роль различных эндо- и экзогенных фак-
торов, таких как генетическая предрасположенность, 
гормональные и внешнесредовые причины, инфекции.

Генетическая предрасположенность. О роли наслед-
ственности свидетельствуют высокая частота развития 
СКВ в семьях пациентов, многократно более высокий 
показатель конкордантности (частота поражения обоих 
партнеров близнецовой пары) среди монозиготных близ-
нецов по сравнению с дизиготными, выявление у клини-
чески асимптомных родственников пациентов антинукле-
арных антител, ложноположительной реакции Вассермана 
и др. При наличии заболевания у матери риск развития 
СКВ у дочери составляет 1:40, у сына — 1:250.

Носительство HLA-DR2 или HLA-DR3 независимо 
повышает риск развития СКВ в 2–3 раза, а наличие га-
плотипов А1, В8, DR3 определяет 10-кратное повышение 
риска у представителей европеоидной расы. СКВ связа-
на с генетически обусловленным дефицитом отдельных 
компонентов комплемента (C1q, C2, С4), а также ассоци-
ируется с полиморфизмом генов цитокинов (в частности, 
фактор некроза опухоли альфа, TNF�), генов Fc�RIIА 
и Fc�RIIIA рецепторов, связывающих подклассы иммуно-
глобулина (Immunoglobulin, Ig) G и др.

Гормональные факторы. Среди пациентов с СКВ 
преобладают женщины. У девочек-подростков начало 
заболевания связано с наступлением менархе (первой 
менструации); активность заболевания повышается во 
время беременности и после родов. Это связывают с раз-
личным воздействием половых гормонов на иммунный 
ответ (эстрогены способствуют повышению синтеза анти-
тел, а андрогены снижают образование антител и пода-
вляют клеточные реакции). У женщин репродуктивного 
возраста с СКВ наблюдаются пониженные уровни тесто-
стерона, прогестерона и высокий — эстрогенов; у всех 
заболевших вне зависимости от пола повышается уро-
вень пролактина и понижается уровень дегидроэпиан-
дростерона (dehydroepiandrosterone).

Факторы внешней среды. Первостепенное значение 
имеет инсоляция. Ультрафиолетовое облучение способно 
изменять антигенные свойства ДНК клеток кожи, индуци-
руя развитие аутоиммунных реакций у предрасположен-
ных индивидуумов, а также усиливает высвобождение 
интерлейкинов (Interleukin, IL) 1, 3, 6 и TNF�, способствуя 
развитию локального воспаления.

Инфекция. Имеется ряд косвенных подтверждений 
возможной пусковой роли некоторых вирусов, в том чис-
ле так называемых медленных вирусов (ретровирусов), 
в развитии патологического процесса.

При СКВ нарушается иммунная регуляция, что сопро-
вождается утратой иммунологической толерантности к 
собственным антигенам и развитием аутоиммунного от-
вета с продукцией широкого спектра антител, в первую 
очередь к хроматину (нуклеосоме) и его отдельным ком-
понентам, нативной ДНК и гистонам.

Фундаментальным звеном патогенеза СКВ явля-
ются генетически детерминированные или индуциро-
ванные дефекты апоптоза, способствующие высво-
бождению нуклеосом из клеток, персистированию 
и экспансии аутореактивных клонов Т и В клеток, что 
приводит к активации поликлональных В лимфоцитов 
и формированию Т-зависимого иммунного ответа на 
аутоантигены.

Среди широкого спектра антител основная роль при-
надлежит антителам к ДНК, которые образуют с анти-
генами циркулирующие иммунные комплексы. Они от -
кладываются в субэндотелиальном слое базальной мем-
браны сосудов разных органов, вызывая воспалительную 
реакцию, активируя комплемент, миграцию нейтрофи-
лов, высвобождение кининов, простагландинов и других 
повреждающих факторов и, как следствие, повреждение 
тканей различных органов и систем. Системное иммун-
ное воспаление при СКВ также может быть связано 
с цитокинзависимым (IL1 и TNF�) повреждением эндоте-
лия, активацией лейкоцитов и системы комплемента, что 
имеет большое значение в поражении органов, недоступ-
ных для иммунных комплексов, например центральной 
нервной системы (ЦНС).

УДД Иерархия дизайнов клинических исследований (по убыванию уровня достоверности доказательств от 1 до 5)

1 Систематические обзоры исследований с контролем референсным методом

2 Отдельные исследования с контролем референсным методом

3
Исследования без последовательного контроля референсным методом или исследования с референсным методом, 
не являющимся независимым от исследуемого метода

4 Несравнительные исследования, описание клинического случая

5 Имеется лишь обоснование механизма действия или мнение экспертов

Таблица 1. Шкала оценки уровня достоверности доказательств (УДД) для диагностических вмешательств 
Table 1. Scale for assessment of the evidence reliability level of diagnostic interventions
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Эпидемиология 

СКВ — наиболее часто встречающаяся патология из 
группы системных заболеваний соединительной ткани. 
По данным за 2010 г., распространенность заболевания 
в мире составляет 3,3–8,8 на 100 000 детей [1]. СКВ 
поражает преимущественно девушек и молодых женщин, 
примерно 80% пациентов с СКВ — это женщины. СКВ 
редко начинается у детей в возрасте до 5 лет жизни, 
подъем заболеваемости отмечается с возраста 8–9 лет, 
а пик приходится на возраст 14–25 лет (средний возраст 
дебюта — 11–12 лет) [2, 3].

Данные о распространенности заболевания у детей 
на территории Российской Федерации отсутствуют.

КЛАССИФИКАЦИЯ 
Общепринятой классификации СКВ нет.

КЛИНИЧЕСКАЯ КАРТИНА 
Клинические симптомы СКВ характеризуются выра-

женным клиническим полиморфизмом. Почти у 20% 
детей наблюдаются моноорганные варианты дебюта.

Общие проявления:

• лихорадка (обычно неправильного типа) наблюдает-
ся у 30–90% пациентов в дебюте заболевания и в 
течение первого года болезни;

• потеря массы тела у 20–30%;
• нарастающая слабость, недомогание, снижение аппе-

тита, потеря массы тела, усиленное выпадение волос.
Поражение кожи и ее придатков (у 60–90%):

• волчаночная «бабочка» отмечается у 80% детей, из них 
у 40% — уже в дебюте заболевания. Представляет 
собой симметричные эритематозные высыпания на 
коже лица; располагается на скуловой области и 
переносице, может распространяться на кожу лба, 
подбородка, свободного края ушной раковины и ее 
мочки, может возвышаться над поверхностью кожи;

• эритематозные высыпания также могут отмечаться 
на открытых участках кожи: в области верхней трети 
груди и спины (область декольте), над локтевыми, 
коленными суставами и др.;

• дискоидные очаги наблюдаются менее чем у 5% паци-
ентов: представляют собой эритематозные высыпа-
ния с гиперемированными краями и депигментацией 
в центре, инфильтрацией, фолликулярным гиперке-
ратозом и последующей рубцовой атрофией; локали-
зуются преимущественно на коже волосистой части 
головы, лица, шеи, на подбородке; наблюдаются 
обычно при хроническом течении СКВ;

• фотосенсибилизация выявляется более чем у поло-
вины пациентов: проявляется эритематозными высы-
паниями на коже, которые появляются у детей в 
весенне-летний период, их яркость увеличивается 
после пребывания на солнце или лечения ультрафио-
летовым облучением;

• васкулит:
— капиллярит — отечная эритема с телеангиэктази-

ями и атрофией на подушечках пальцев, ладонях и 
подошвенной поверхности стоп. Наблюдается у 
большинства детей в остром периоде заболевания;

— геморрагические высыпания — петехиальные или 
пурпурозные элементы, обычно располагаются 
симметрично на коже дистальных отделов конечно-
стей; язвы на кончиках пальцев; некрозы; гангрены 
чаще в области дистальных отделов конечностей;

• сетчатое ливедо — синевато-фиолетовые пятна, обра-
зующие сетку, локализуются на коже нижних, реже — 
верхних конечностей и туловища;

• синдром Рейно наблюдается у 15–20% пациентов, 
представляет собой периодически развивающуюся 
ишемию пальцев, обусловленную вазоспазмом и 
структурными поражениями сосудов. Может быть 
классическим трехфазным или двухфазным. У детей с 
СКВ наблюдается значительно реже, чем у взрослых;

• алопеция развивается у 1/3 пациентов: истончение 
и повышенное выпадение волос приводит к гнезд-
ному или диффузному облысению; по краю ростовой 
зоны надо лбом у пациентов нередко располагаются 
«столбики», образовавшиеся из обломанных волос; 
возможно выпадение бровей и ресниц;

• неспецифические кожные высыпания наблюдают-
ся более чем у половины пациентов при высокой 
активности СКВ: представлены всеми основными 
морфологическими видами кожных элементов — от 
пятнисто-папулезных до буллезных; располагаются 
симметрично, причем на разных участках кожи одно-
временно могут наблюдаться различные элементы;

• в активном периоде заболевания также часто наблю-
даются ксеродермия, деформация и ломкость ногтей.
Поражение слизистых оболочек (более чем у 30% 

в активном периоде болезни):
• волчаночная энантема — эритематозно-отечные пят-

на с четкими границами и иногда с эрозивным цен-
тром: пятна располагаются в области твердого неба; 
по периферии пятен нередко образуются телеанги-
эктазии;

• афтозный стоматит — безболезненные эрозивные 
или, реже, более глубокие язвенные очаги с керато-
тическим ободком и интенсивной эритемой, распола-
гаются преимущественно на внутренней поверхности 
щек и деснах;

• хейлит — поражение красной каймы губ: проявляется 
подчеркнутостью ободка по краю губы, отечностью, 
гиперемией; чаще поражается нижняя губа, фор-
мируются трещинки, эрозии или язвочки, покрытые 
серозными или серозно-кровянистыми корочками 
с последующим развитием рубцовой атрофии.
Поражение суставов (у 90%):

• артралгии в крупных и мелких суставах конечностей;
• артрит.

Артрит может носить острый, подострый и хрони-
ческий характер. Для острого артрита типично множе-
ственное и чаще симметричное поражение суставов. 
Наи более часто поражаются проксимальные межфалан-
говые суставы кистей, коленные, голеностопные и локте-
вые суставы. Характерны выраженные периартикуляр-
ные реакции, болевые контрактуры. Симптомы быстро 
исчезают после начала лечения глюкокортикостерои-
дами. Подострый артрит характеризуется длительным, 
волнообразным и нередко прогрессирующим течением. 
Пораженные суставы болезненны, экссудативные изме-
нения в них умеренные; ограничение функции — прехо-
дящее, утренняя скованность — непродолжительная. При 
хроническом артрите формируется веретенообразная 
деформация проксимальных межфаланговых суставов 
пальцев кистей. При рентгенологическом исследовании 
диагностируют остеопороз.

Поражение костей (у 10–15%): развивается асепти-
ческий некроз (костно-хрящевая секвестрация с вторич-
ным остеосклерозом) эпифиза головки бедренной кости. 
Другие кости поражаются редко. Клинически проявляет-
ся стойкой болью и нарушением функции сустава. У детей 
возникает значительно реже, чем у взрослых.

Поражение мышц (у 30–40%) наблюдается в актив-
ном периоде СКВ. Чаще поражаются проксимальные 
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мышцы конечностей: развиваются миалгии с вовлече-
нием симметрично расположенных мышц и полимиозит, 
характеризующийся болями в мышцах, болезненностью 
их при пальпации, умеренным повышением активности 
ферментов мышечного распада (креатинфосфокиназы, 
альдолазы).

Поражение серозных оболочек (у 30–50%):
• плеврит — симметричный, чаще сухой; при высокой 

активности заболевания может носить экссудативный 
характер; протекает бессимптомно, но может про-
являться сухим кашлем, болями в грудной клетке; при 
аускультации выявляется шум трения плевры;

• перикардит у детей наблюдается чаще, чем у взрос-
лых: в большинстве случаев протекает без яркой 
клинической манифестации и обнаруживается толь-
ко при эхокардиографии (утолщение и сепарация 
листков эпи- и перикарда). При высокой активности 
заболевания сопровождается скоплением экссудата; 
в отдельных случаях при появлении массивного выпо-
та может возникнуть угроза тампонады сердца;

• асептический перитонит сопровождается клиниче-
ской картиной острого живота; отмечается ограничен-
ное поражение брюшины (перигепатит, периспленит); 
могут возникнуть боли в подреберье.
Поражение респираторного тракта (у 10–30%): 

• острый волчаночный пневмонит развивается при 
высокой активности заболевания; клинически про-
является кашлем, одышкой, акроцианозом, ослабле-
нием дыхания и возникновением хрипов в легких; при 
рентгенографии отмечаются симметрично располо-
женные инфильтративные тени в легких, дисковидные 
ателектазы, плевродиафрагмальные спайки;

• хроническое интерстициальное поражение легких 
клинически проявляется признаками медленно про-
грессирующей дыхательной недостаточности; при 
рентгенографии — усиление и деформация интерсти-
циального рисунка;

• легочные (альвеолярные) геморрагии клинически 
проявляются острым респираторным дистресс-син-
дромом; сопровождаются выраженной гипоксемией. 
У детей отмечаются очень редко; могут привести 
к летальному исходу;

• легочная гипертензия формируется в рамках антифос-
фолипидного синдрома, у детей наблюдается редко;

• тромбоз сосудов и инфаркт легких наблюдаются у 
детей крайне редко.
Поражение сердца (у 52–89%). Наиболее часто 

поражаются оболочки сердца и миокард, реже — коро-
нарные сосуды:
• перикардит (см. выше);
• миокардит характеризуется расширением границ 

сердца, изменением звучности тонов, снижением 

сократительной способности миокарда, нарушением 
сердечного ритма и проводимости, появлением при-
знаков сердечной недостаточности; клинические про-
явления чаще скудные и обнаруживаются только при 
комплексном инструментальном исследовании;

• эндокардит в последние годы наблюдается реже: 
выявляют вальвулит митрального, реже — аорталь-
ного или трехстворчатого клапанов, или его исходы 
в виде уплотнения створок; формирование пороков 
сердца нехарактерно и встречается крайне редко;

• атипичный бородавчатый эндокардит Либмана–
Сакса — специфичный (редкий) признак СКВ: харак-
теризуется образованием бородавчатых наложений 
диаметром 1–4 мм в участках мелких изъязвлений 
эндокарда; возможны появление мелких перфораций 
створок клапанов и разрыв хорд (при эхокардиогра-
фии в этих случаях выявляют вегетации на клапанах); 
коронарит встречается редко, протекает бессимптом-
но, диагностируется на основании инструментального 
обследования; в редких случаях развиваются анев-
ризмы коронарных артерий.
Поражение почек:

• нефрит при СКВ клинически диагностируют у 70–75%; 
у большинства пациентов развивается в течение пер-
вых 2 лет заболевания, а у ~1/3 — уже в его дебюте.

ДИАГНОСТИКА 
Критерии диагноза «Системная красная волчанка» 

устанавливаются согласно рекомендациям Группы меж-
дународных сотрудничающих клиник системной волчанки 
(The Systemic Lupus International Collaborating Clinics, 
SLISS, 2012; табл. 2) при наличии не менее 4 критериев, 
один из которых — иммунологический (�-ДНК, или анти-
нуклеарный фактор, или Sm, или a-KL, или C3, или C4), 
и Американской коллегии ревматологов (American 
College of Rheumatology, ACR, 1997; табл. 3) при наличии 
не менее 4 из 11 критериев [4] (уровень достоверно-
сти доказательств 3). Диагноз СКВ по диагностическим 
критериям ACR может быть установлен с 95% специфич-
ностью и 85% чувствительностью, если пациент имеет 
4 из 11 критериев. В случае если у пациента обнаружено 
менее 4 диагностических критериев, то диагноз СКВ 
вероятен. Если тест на антинуклеарный фактор отрица-
тельный, то у пациента очень низкая вероятность нали-
чия СКВ. Пациенты с изолированным положительным 
тестом на антинуклеарный фактор без вовлечения орга-
нов и систем или без типичных лабораторных показате-
лей имеют низкую вероятность наличия СКВ.

Дифференциальная диагностика 

Настоятельно рекомендуется при подозрении на нали-
чие СКВ у пациента исключить заболевания, которые 

Клинические критерии

� 1. Острое, активное поражение кожи:
• сыпь на скулах (не учитываются дискоидные высыпания)
• буллезные высыпания
• токсический эпидермальный некроз как вариант СКВ
• макулопапулезная сыпь
• фотосенсибилизация: 

— кожная сыпь, возникающая в результате реакции на солнечный свет, или
— подострая кожная волчанка (неиндурированные псориазоформные и/или круговые полициклические повреждения, 

которые проходят без образования рубцов, но с возможной поствоспалительной депигментацией или 
телеангиэктазиями)

Таблица 2. Диагностические критерии системной красной волчанки SLISS (The Systemic Lupus International Collaborating Clinics), 2012 
Table 2. Diagnostic criteria for systemic lupus erythematosus SLISS (The Systemic Lupus International Collaborating Clinics), 2012
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Клинические критерии

� 2. Хроническая кожная волчанка:
• классическая дискоидная сыпь локализованная (выше шеи) или генерализованная (выше и ниже шеи)
• гипертрофические (бородавчатые) поражения кожи
• панникулит
• поражение слизистых оболочек
• отечные эритематозные бляшки на туловище
• капилляриты (красная волчанка обморожения, Гатчинсона, проявляющаяся поражением кончиков пальцев, ушных 

раковин, пяточных и икроножных областей)
• дискоидная красная волчанка по типу красного плоского лишая, или overlap

� 3. Язвы слизистых оболочек (в отсутствии следующих причин, таких как васкулит, болезнь Бехчета, инфекция вируса 
герпеса, воспалительные заболевания кишечника, реактивный артрит и употребление кислых пищевых продуктов):

• ротовой полости (неба, щек, языка)
• носовой полости

� 4. Нерубцовая алопеция — диффузное истончение волос или повышенная хрупкость волос с видимыми обломанными 
участками (в отсутствии следующих причин, таких как очаговая алопеция, лекарственная, вследствии дефицита железа, 
и андрогенная)

� 5. Артрит:
• синовит с вовлечением 2 или более суставов, характеризующийся отеком или выпотом, или
• болезненность 2 или более суставов и утренняя скованность по крайней мере 30 мин

� 6. Серозит:
• типичный плеврит в течение более чем 1 дня, или плевральный выпот, или шум трения плевры
• типичная перикардиальная боль (боль в положении лежа, купируемая в положении сидя с наклоном вперед) в течение 

более чем 1 дня, или перикардиальный выпот, или шум трения перикарда, или электрокардиографические признаки 
перикардита

• в отсутствии следующих причин, таких как инфекция, уремия и перикардит Дресслера

� 7. Поражение почек:
• соотношение уровня белок/креатинин (или суточная протеинурия) в моче более 500 мг белка за 24 ч, или
• эритроциты в моче 5 или более, или цилиндры в моче 5 или более

� 8. Нейропсихические поражения:
• эпилептический приступ
• психоз
• моно-/полиневрит (в отсутствии других причин, таких как первичный васкулит)
• миелит
• патология черепно-мозговых нервов / периферическая нейропатия (в отсутствии других причин, таких как первичный 

васкулит, инфекции и сахарный диабет)
• острое нарушение сознания (в отсутствии других причин, в том числе токсических/метаболических, уремии, 

лекарственных)

� 9. Гемолитическая анемия

� 10. Лейкопения < 4,0�109/л по крайней мере один раз (в отсутствии других причин, таких как синдром Фелти, 
лекарственные и портальная гипертензия), или

 лимфопения < 1,0�109/л по крайней мере один раз (в отсутствии других причин, таких как прием 
глюкокортикостероидов, лекарства, инфекция)

� 11. Тромбоцитопения < 100�109/л по крайней мере один раз (в отсутствии других причин, таких как лекарства, портальная 
гипертензия и тромботическая тромбоцитопеническая пурпура)

Иммунологические критерии

� 1. Антинуклеарный фактор выше уровня диапазона референс-лаборатории

� 2. Антитела к двуспиральной ДНК выше уровня диапазона референс-лаборатории (или > 2-кратного увеличения методом ELISA)

� 3. Наличие Anti-Sm (антитела к ядерному антигену Sm)

� 4. Антифосфолипидные антитела положительные, определенные любым из следующих способов:
• положительный волчаночный антикоагулянт
• ложноположительная реакция Вассермана
• средний или высокий титр антител к кардиолипину уровня (IgA, IgG или IgM)
• положительный результат теста на анти-�2-гликопротеин I (IgA, IgG или IgM)

� 5. Низкий комплемент
• низкий С3, С4, или
• низкий СH50

� 6. Положительная реакция Кумбса при отсутствии гемолитической анемии

Итого:  ___ из 17 критериев, из них ___ клинических критериев и ___ иммунологических критериев. 
Примечание. Для установления диагноза системной красной волчанки (СКВ) должно быть не менее 4 критериев, один из которых 
должен быть иммунологическим. 
Total:  ___ of 17 criteria where ___ clinical criteria and ___ immunological criteria.
Note. To determine the diagnosis of systemic lupus erythematosus (СКВ), at least 4 criteria one of which immunological should be registered.

Таблица 2. Продолжение
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могут протекать с похожей клинической симптоматикой 
(уровень достоверности доказательств 5*):
• системный ювенильный идиопатический артрит;
• ювенильный дерматомиозит;
• острая ревматическая лихорадка;
• болезнь Шенлейна–Геноха;
• первичный антифосфолипидный синдром;
• узелковый полиартериит;
• микроскопический полиангиит;
• системный склероз и др.;
• гематологические заболевания (гемолитическая ане-

мия, идиопатическая тромбоцитопеническая пурпура);
• лимфопролиферативные заболевания (лимфограну-

лематоз, лимфома);
• инфекции (боррелиоз или болезнь Лайма);
• вирусные гепатиты В и С с внепеченочными прояв-

лениями;
• туберкулез;
• сифилис;
• иерсиниоз;
• вирус иммунодефицита человека;
• воспалительные заболевания кишечника (язвенный 

колит с системными проявлениями, болезнь Крона);
• болезни почек (гломерулонефрит и др.);
• инфекционный эндокардит;
• лекарственная волчанка и паранеопластический вол-

чаночноподобный синдром.

Не рекомендуется назначение противоревматиче-
ской терапии пациентам с подозрением на СКВ до уста-
новления диагноза в соответствии с диагностическими 
критериями заболевания (уровень достоверности дока-
зательств 5*).

Оценку патологической активности рекомендуется 
проводить с использованием валидированных индексов 
активности СКВ (уровень достоверности доказательств 3):
• SLEDAI (The Systemic Lupus Erythematosus Disease 

Activity Index);
• SLAM (The Systemic Lupus Activity Measure);
• BILAG (The British Isles Lupus Assessment Group Index);
• ECLAM (The European Consensus Lupus Activity 

Measured) (табл. 4) [5–7].
В педиатрической ревматологии чаще используются 

шкалы SLEDAI и BILAG. Оценку активности СКВ возможно 
также проводить по клиническим проявлениям (табл. 5).

Оценку степени повреждения органов рекомендует-
ся проводить с использованием индекса повреждения 
SLICC/ACR Damage Index (табл. 6) [8, 9] (уровень досто-
верности доказательств 3).

Жалобы и анамнез 

В дебюте заболевания наиболее часто пациенты могут 
жаловаться на повышение температуры до субфебриль-
ных/фебрильных цифр, недомогание, слабость, анорек-
сию, потерю массы тела, выпадение волос, язвы во рту, 

� 1. Сыпь на скулах: фиксированная эритема с тенденцией к распространению на носогубную зону

� 2. Дискоидная сыпь: эритематозные приподнимающиеся бляшки с прилипающими кожными чешуйками и фолликулярными 
пробками, на старых очагах возможны атрофические рубцы

� 3. Фотосенсибилизация: кожная сыпь, возникающая в результате реакции на солнечный свет

� 4. Язвы в ротовой полости: изъязвления полости рта или носоглотки, обычно безболезненные

� 5. Артрит: неэрозивный артрит, поражающий 2 или более периферических сустава, проявляющийся болезненностью, 
отеком и выпотом

� 6. Серозит:
• плеврит (плевральные боли и/или шум трения плевры, и/или плевральный выпот)
• перикардит (шум трения перикарда при аускультации и/или признаки перикардита при эхокардиографии)

� 7. Поражение почек:
• персистирующая протеинурия не менее 0,5 г/сут, и/или
• цилиндрурия (эритроцитарная, зернистая или смешанная)

� 8. Поражение центральной нервной системы:
• судороги
• психоз (в отсутствии приема лекарственных средств или метаболических нарушений)

� 9. Гематологические нарушения:
• гемолитическая анемия с ретикулоцитозом,
• лейкопения < 4,0�109/л (зарегистрированная 2 и более раз),
• тромбоцитопения < 100�109/л (при отсутствии приема лекарственных препаратов)

� 10. Иммунологические нарушения:
• а-ДНК,
• анти-Sm,
• анти-КЛ,
• положительный тест на волчаночный антикоагулянт,
• стойкая ложноположительная реакция Вассермана (не менее 6 мес) при лабораторно подтвержденном отсутствии 

сифилиса

� 11. Повышение титров антинуклеарного фактора (при отсутствии лекарств, вызывающих волчаночноподобный синдром)

Таблица 3. Диагностические критерии системной красной волчанки ACR (American College of Rheumatology), 1997  
Table 3. Diagnostic criteria for systemic lupus erythematosus ACR (American College of Rheumatology), 1997

Итого:  ___ из 11 критериев.  
Примечание. Для установления диагноза системной красной волчанки должно быть не менее 4 из 11 критериев. 
Total:  ___ of 11 criteria.
Note. To determine the diagnosis of systemic lupus erythematosus, 4 of 11 criteria should be registered.

* — возможно определение уровня GPP при достижении консенсуса Рабочей группой.
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№
 1

Синдром и клинические проявления Баллы

1. Общие проявления (любые из перечисленных ниже � 0,5 балла)

Лихорадка Утренняя температура выше 37,5°С, не связанная с инфекцией

Усталость Субъективное ощущение повышенной утомляемости 

2. Суставные проявления (любые из перечисленных ниже � 0,5 балла)

Артрит
Неэрозивный артрит с поражением двух и более периферических суставов 
(запястья, дистальные или проксимальные межфаланговые, пястно-фаланговые)

Артралгии
Локализованная боль без объективных симптомов воспаления двух и более 
периферических суставов

3а. Активные кожно-слизистые проявления 

Эритематозная сыпь в скуловой 
области 

Фиксированная эритема — плоская или возвышающаяся в скуловой области 
с тенденцией к распространению на носогубную область

Генерализованная сыпь
Пятнисто-папулезная сыпь, не связанная с приемом лекарств. Может быть 
на любом участке тела вне зависимости от пребывания на солнце

Дискоидная сыпь
Эритематозная или депигментированная возвышающаяся бляшка с приросшей 
кератической чешуйкой или фолликулярной пробкой

Кожный васкулит Включая дигитальные язвы, пурпуру, крапивницу, буллезные высыпания

Язвы ротовой полости
Язвы во рту или носоглотке, обычно безболезненные, обнаруживаемые 
врачом 

3б. Развитие кожно-слизистых проявлений (� 1 балл, если вышеназванные признаки появляются вновь; 
если отмечается нарастание выраженности признаков после последнего наблюдения, то + 1 балл) 

4. Миозит (� 2 балла, если подтвержден повышенными уровнями креатинфосфокиназы и/или методом 
электромиографии, или гистологическим исследованием)

5. Перикардит (� 1 балл, если подтвержден с помощью электро- или эхокардиографии, или выслушивается шум 
трения перикада при аускультации)

6. Кишечные проявления (любые из перечисленных ниже � 2 балла) 

Васкулит кишечника Очевидные признаки острого васкулита кишечника

Асептический перитонит Выпот в брюшной полости при отсутствии инфекции

7. Легочные проявления (любые и перечисленных ниже � 1 балл)

Плеврит
Адгезивный или экссудативный, подтвержденный аускультативно или 
рентгенологически

Пневмонит
Единичные или множественные затемнения на рентгенограмме, отражающие 
активность заболевания и не связанные с инфекцией

Прогрессирующая одышка -

8. Психоневрологические проявления (любые из следующих � 2 балла)

Головная боль/мигрень
Недавно развившаяся, стойкая или персистирующая, малочувствительная 
к анальгетикам, но чувствительная к глюкокортикостероидам 

Эпиприступы
Малые или большие припадки и хореокинетический синдром, 
не являющиеся следствием побочного действия лекарств 
и метаболических нарушений 

Инсульт -

Энцефалопатия Снижение памяти, ориентации, восприятия, способности к счету

Психозы При отсутствии действия лекарств

9а. Почечные проявления (любые из перечисленных ниже � 0,5 балла) 

Протеинурия Суточная протеинурия более 0,5 г/сут

Мочевой осадок Эритроцитурия, цилиндрурия

Гематурия Макроскопическая или микроскопическая

Повышение уровня креатинина 
или снижение клиренса 
креатинина

-

9б. Развитие почечных проявлений (� 2 балла, если любой из вышеперечисленных признаков поражения почек 
выявляют вновь или наблюдают ухудшение по сравнению с последним наблюдением) 

Таблица 4. Оценка активности системной красной волчанки по шкале ECLAM (European Consensus Lupus Activity Measurement)  
Table 4. Evaluation of systemic lupus erythematosus activity according to the ECLAM (European Consensus Lupus Activity Measurement)
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покраснение кожи лица и зоны декольте, повышенную 
фоточувствительность, пятнистые и/или геморрагические 
высыпания на коже, синюшные пятна на коже; онемение 
и/или посинение, и/или побеление пальцев рук и ног; 
язвочки на конечностях; боли в мышцах, суставах; утрен-
нюю скованность в суставах, припухание суставов; крово-

течения из носа, чувство нехватки воздуха, кровохарка-
нье, головные боли, головокружение, выраженные боли 
в животе, примеси крови в стуле, тошноту, отеки на лице 
и ногах; нарушение поведения, психозы, судороги.

Рекомендуется провести анализ гинекологического 
и акушерского анамнеза матери пациента (уровень досто-

Синдром и клинические проявления Баллы

10. Гематологические признаки (любые из перечисленных ниже � 1 балл)

Негемолитическая анемия Кумбс-негативная гипохромная или нормохромная анемия без ретикулоцитоза

Гемолитическая анемия Кумбс-позитивная гемолитическая анемия с ретикулоцитозом 

Лейкопения Менее 3500, или лимфопения менее 1500 в мкл

Тромбоцитопения Менее 100 000 в мкл

11. Скорость оседания эритроцитов (СОЭ)

> 25 мм/ч при отсутствии других причин

12а. Гипокомплементемия (любые из перечисленных ниже � 1 балл)

С3 Радиальная диффузия или нефелометрия

СН50 Стандартный гемолитический метод

12б. Развивающаяся гипокомплементемия (� 1 балл при значительном снижении уровня комплемента (С4) по 
сравнению с последним наблюдением

Финальный счет

Таблица 4. Продолжение

Если миозит, психоневрологические и почечные симптомы — единственные проявления среди пунктов 1–10, следует добавить 
2 балла. Если суммарный балл — не целое число, то округлить до меньшего числа при значении < 6 и до большего числа 
при значении > 6. Если суммарный балл > 10, округлить до 10.
Интерпретация: 0–5 баллов — минимальная степень активности; 6–9 баллов — средняя степень активности; 10 и более баллов — 
высокая степень активности.  
Примечание. Оценка активности системной красной волчанки по шкале ECLAM применяется для контроля эффективности 
проводимой терапии. 
If myositis, psycho-neurological, and renal symptoms are the only manifestations among grades 1–10, 2 points should be added. If the total 
score is not an integer, round down if a value is < 6 and round up if a value is > 6. If the total score is > 10, round to 10.
Interpretation: 0–5 points — the minimum degree of activity; 6–9 points — the medium degree of activity; 10 and more points — a high 
degree of activity.
Note. The evaluation of systemic lupus erythematosus activity according to the ECLAM scale is used to monitor therapy effectiveness.

Степень активности Клинические проявления

Высокая активность 
(III степень)

• Высокая лихорадка
• Выраженные изменения со стороны внутренних органов (нефрит с нефротическим синдромом, 

эндомиокардит, экссудативный перикардит и/или плеврит); тяжелое поражение центральной нервной 
системы, кожи (дерматит), опорно-двигательного аппарата (острый полиартрит и/или полимиозит)

• Скорость оседания эритроцитов (СОЭ) более 45 мм/ч
• Антинуклеарный фактор (АНФ) и антитела к ДНК — в высоком титре
• Значительное снижение общей гемолитической активности комплемента и его компонентов С3, С4
• «Волчаночный криз»: функциональная недостаточность какого-либо органа на фоне чрезмерно 

высокой активности патологического процесса

Умеренная активность
(II степень)

• Лихорадка обычно субфебрильная
• Полиартралгии или полиартрит
• Дерматит
• Умеренная реакция со стороны серозных оболочек
• Нефрит без нефротического синдрома и нарушения почечных функций
• СОЭ повышена в пределах 25–45 мм/ч
• АНФ, антитела к ДНК, циркулирующие иммунные комплексы — в умеренном титре

Низкая активность 
(I степень)

• Общее состояние пациента обычно не нарушено
• Лабораторные показатели изменены мало
• Признаки поражения внутренних органов определяются только при комплексном инструментальном 

обследовании 
• Неяркие проявления кожного и суставного синдромов

Ремиссия • Отсутствие у пациента клинических и лабораторных признаков активности процесса

Таблица 5. Оценка активности системной красной волчанки по клиническим проявлениям  
Table 5. Evaluation of systemic lupus erythematosus activity by clinical manifestations
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Признак Баллы

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 или 2

Черепно-мозговая или периферическая невропатия (исключая зрительную) 1

Поперечный миелит 1

Почки

Клубочковая фильтрация < 50 мл/мин 1

Протеинурия > 3,5 г / 24  1

или

Конечная стадия почечного заболевания (независимо от диализа или трансплантации) 3

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 аортокоронарное шунтирование 1

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

Кардиомиопатия (дисфункция желудочков) 1

Поражение клапанов (диастолический или систолический шум > 3/6) 1

Перикардит в течение 6 мес (или перикардэктомия) 1

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 более чем в одном месте) 1 или 2

Венозный тромбоз с отеком, изъязвлением или венозным стазом 1

Желудочно-кишечный тракт

Инфаркт, резекция кишечника (ниже двенадцатиперстной кишки), селезенки, печени или желчного пузыря, когда-либо 
по любым причинам (счет 2, если более чем в одном месте)

1 или 2

Мезентериальная недостаточность 1

Хронический перитонит 1

Стриктуры или хирургические операции на верхней части ЖКТ 1

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 или 2

Остеомиелит 1

Кожа 

Рубцовая хроническая алопеция 1

Таблица 6. Оценка повреждения внутренних органов и систем при системной красной волчанке по SLICC/ACR Damage Index  
Table 6. Assessment of damage to organs and systems in patients with systemic lupus erythematosus according to SLICC/ACR Damage Index
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верности доказательств 5*). Необходимо собрать данные 
о течении предыдущих беременностей. Выяснить, имели ли 
место внутриутробная гибель плода, хроническое невына-
шивание беременности, преждевременные роды, первич-
ное или вторичное бесплодие. Данные о течении насто-
ящей беременности (вредности, с которыми мать имела 
дело во время беременности, гестозы первой и второй 
половины, угрозы прерывания на ранних и поздних сроках, 
анемия беременных, перенесенные заболевания во время 
беременности). Данные о течении родов (своевременность 
родов, длительность безводного промежутка, длительность 
первого и второго периодов родов, характер околоплодных 
вод, своевременность отделения плаценты и ее качество).

Рекомендуется провести анализ анамнеза жизни 
пациента (уровень достоверности доказательств 5*). Осо -
бое внимание обратить на клинические проявления ин-
фекций, наличие контакта с лицами, болеющими тубер -
кулезом; наличие аллергических реакций, а также реак-
ций на профилактические прививки, инсоляцию.

Рекомендуется провести анализ наследственного 
анамнеза [10] (уровень достоверности доказательств 4): 
выявить наличие родственников с ревматическими бо-
лезнями, в том числе с СКВ.

Рекомендуется провести анализ анамнеза заболева-
ния с установлением характера дебюта, а также особен-
ностей и длительности течения заболевания (уровень 
достоверности доказательств 5*): выяснить, что пред-
шествовало развитию болезни (физическая, психологи-
ческая травма; острая респираторная, бактериальная 
инфекция; вакцинация, инсоляция); получал ли пациент 
антибактериальные препараты (какие, какова была их 
доза и продолжительность приема).

Физикальное обследование 

Рекомендуется провести оценку общего состояния 

пациента: оно может быть средней тяжести, иногда тяже-
лое. Тяжесть состояния определяется выраженностью 
общих симптомов, степенью распространенности пора-
жения (уровень достоверности доказательств 5*). В ред-
ких случаях уже в дебюте заболевания и при дальнейшем 
течении у пациентов развиваются полиорганная недо-
статочность, поражение центральной нервной системы.

Рекомендуется оценить наличие лихорадки у паци-
ента, исключить инфекционные причины ее появле-
ния. Тяжесть лихорадки отражает степень активности 
СКВ и входит в критерии активности болезни (уровень 
достоверности доказательств 5*). В течение первого 
года болезни лихорадка отмечается у 35–90% болею-
щих СКВ, за весь период болезни ее можно наблюдать 
у всех пациентов. Температура тела — от субфебрильной 
до фебрильной, постоянная (иногда по типу ремитирую-
щей). Эффект от применения антибактериальных препа-
ратов отсутствует.

Рекомендуется провести осмотр кожных покровов и 

слизистых оболочек на наличие следующих симптомов:
• волчаночная бабочка (часто, более чем в 80% случаев);
• фотосенсибилизация (часто, более чем в 50% случаев);
• неспецифические кожные высыпания (часто, более 

чем в 50% случаев при высокой активности СКВ);
• алопеция (часто, в 30% случаев);
• поражение слизистых оболочек (часто, более чем 

у 30% детей в активном периоде болезни);
• ксеродермия, деформация и ломкость ногтей (часто, 

в активном периоде заболевания);
• синдром Рейно (редко; у детей с СКВ значительно 

реже, чем у взрослых — в 15–20% случаев);
• эритемные высыпания на открытых участках кожи;
• дискоидные очаги (очень редко, менее 5%);
• капиллярит (обычно в остром периоде заболевания);
• геморрагические высыпания;
• сетчатое ливедо;
• волчаночная энантема;
• афтозный стоматит;
• хейлит.

Активные кожно-слизистые симптомы — одни 
из основных признаков СКВ и включены как в класси-
фикационные критерии, так и в критерии активности СКВ 
(уровень достоверности доказательств 5*).

Рекомендуется провести осмотр, пальпацию всех 

групп суставов, оценить цвет кожи над суставом, мест-
ную температуру, наличие отека и боли. Артрит, поража-
ющий два или более суставов, проявляющийся болез-
ненностью, отеком и выпотом, артралгией, является 
признаком СКВ и включен как в классификационные 

Признак Баллы

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

Общий балл

Таблица 6. Продолжение

Устанавливает наличие потенциально необратимых поражений различных органов. 
Индекс повреждения включает описание состояния 12 систем органов, максимальный счет по отдельным системам органов 
составляет от 1 до 7 баллов в зависимости от количества оцениваемых параметров. Общий максимально возможный счет составляет 
47 баллов. В балльную оценку включаются все типы повреждения с момента начала заболевания (обусловленные непосредственно 
СКВ или развившиеся вследствие проводимой терапии), при этом учитываются только признаки, сохраняющиеся в течение 6 мес 
и более.  
Примечание. Наличие у пациента нижеперечисленных симптомов должно отмечаться не менее 6 мес! 
Potentially irreversible lesions of various organs are detected.
The damage index includes a description of the state of 12 organ systems, the maximum score for individual organ systems is 1–7 points 
depending on the number of parameters being evaluated. The total maximum possible score is 47 points. The score includes all types of 
damage from the moment of the disease onset (caused directly by SLE or developed as a result of the therapy); only symptoms registered for 
6 months or more are considered.
Note. The following symptoms in a patient should be registered for at least 6 months!
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критерии, так и в критерии активности СКВ (уровень 
достоверности доказательств 5*). Необходимо обсле-
довать суставы на наличие припухлости. Следует оце-
нить температуру кожи над коленными и голеностопными 
суставами, прикасаясь к ним тыльной стороной пальцев, 
а затем — разницу температур симметричных участков 
кожи. При одностороннем воспалении суставов всегда 
определяют разницу температуры кожи.

Необходимо проверить объем пассивных и актив-

ных движений в суставах.
Оценка подвижности суставов: в случае отсутствия 

болезненности в суставах при обычной амплитуде дви-
жений необходимо оценить появление боли (защитно-
го напряжения мышц, сопротивления) при максималь-
ной амплитуде движений. Оценивают симметричность 
 движений:
• шейного отдела позвоночника: попросить забросить 

голову назад (разгибание в норме — 50–60°), достать 
подбородком до грудины (сгибание в норме — 45°), 
повернуть голову вправо, влево (ротация в норме 
60–80°), положить голову на правое и левое плечо 
(боковое сгибание — 40°);

• челюстно-височных суставов: попросить открыть рот, 
выдвинуть вперед и назад нижнюю челюсть, произве-
сти боковые движения нижней челюстью из стороны 
в сторону;

• плечевых суставов: попросить поднять руки через 
стороны вверх, достать правое и левое ухо через 
затылок, достать правую и левую лопатку противопо-
ложной кистью сзади; снять самостоятельно рубашку, 
майку, причесаться;

• локтевых суставов: попросить положить кисти на пле-
чи (в норме угол сгибания — не более 20°), разогнуть 
руку в локтевом суставе (в норме — не менее 180°), 
проверить пронацию и супинацию (в норме 90°);

• лучезапястных суставов: проверить тыльное сгибание 
(в норме — 70°), ладонное сгибание (в норме — 90°);

• мелких суставов кистей рук: попросить собрать паль-
цы в кулак (кулак должен быть плотным), снять само-
стоятельно носки и колготки, расстегнуть и застегнуть 
пуговицы; в норме пальцы легко касаются ладони;

• тазобедренных суставов: проверить отведение 
(не менее 140°), приведение (должен коснуться 
бедрами и коленями груди), наружную и внутреннюю 
ротацию (в норме — не менее 40–45°). Проба на вну-
треннюю ротацию в тазобедренных суставах: ребенок 
лежит на спине с согнутыми под углом 90° тазобе-
дренными и коленными суставами. Держа колени 
вместе, поворачивают голени кнаружи: почти при 
всех заболеваниях тазобедренных суставов в первую 
очередь изменяется внутренняя ротация;

• коленных суставов: попросить согнуть ноги в колен-
ных суставах (должен достать пяткой до ягодицы), 
сесть на колени и опустить ягодицы на пятки, разо-
гнуть коленные суставы (угол 180°), присесть на кор-
точки. Проверить симптом баллотации надколенника: 
нижние конечности сгибают в коленных суставах 
(обычно касание пятками ягодиц происходит без 
труда); максимально разгибают нижние конечности 
в коленных суставах в положении ребенка на спине;

• суставов стоп, голеностопных суставов: проверить 
тыльное сгибание (в норме — угол 45°), подошвенное 
разгибание (в норме — угол 20°), супинация (поворот 
стопы внутрь — 30°), пронация (поворот стопы кна-
ружи — 20°). Попросить встать на цыпочки и пройти, 
встать на пятки и пройти (в норме ребенок должен 
сделать это без затруднений). Наблюдают за асимме-

трией при перемещении лодыжек в разных направ-
лениях. Заметное ограничение сгибания выявляют 
обычно без затруднений, даже при отсутствии види-
мой припухлости суставов.
С целью выявления боли или скованности движений 

рекомендуется оценить походку пациента при ходьбе 

и при беге, особое внимание при этом стоит обратить 
на наличие/отсутствие хромоты (уровень достоверности 
доказательств 5*). Варианты походки:
• с быстрым переносом массы тела с больной ноги 

на здоровую (поражение коленных, тазобедренных 
суставов, стоп); пациент встает на всю стопу или 
носок (поражение пятки);

• «утиная» — переваливающаяся (двустороннее пора-
жение тазобедренных суставов).
Наблюдение за походкой при ходьбе и беге: хро-

мота — важный диагностический ключ для выявления 
боли или скованности. Указания родителей на наличие 
хромоты у ребенка обычно бывают верными, даже если 
на момент осмотра хромоты нет.

Рекомендуется провести обследование костной 

системы (уровень достоверности доказательств 5*). 
Поражение костей — один из клинических признаков 
СКВ. У 10–15% пациентов развивается асептический 
некроз (костно-хрящевая секвестрация со вторичным 
остеосклерозом) эпифиза головки бедренной кости. Дру-
гие кости поражаются редко. Клинически проявляется 
стойкой болью и нарушением функции сустава.

Рекомендуется провести обследование мышечной 

системы — пальпация, определение мышечного тонуса и 
мышечной силы. Миозит, подтвержденный повышенными 
уровнями креатинфосфокиназы и/или с помощью электро-
миографии или гистологическим исследованием, отражает 
степень активности СКВ и включен в критерии активности 
СКВ (уровень достоверности доказательств 5*).

Рекомендуется провести пальпацию лимфатиче-

ских узлов для оценки наличия лимфаденопатии (уро-
вень достоверности доказательств 5*). Лимфаденопатия 
развивается у 11–45% пациентов; лимфатические узлы, 
как правило, подвижные, безболезненные, не спаянные 
между собой и с подлежащими тканями, мягко- или плот-
ноэластической консистенции, размером до 1,5 см.

Рекомендуется провести обследование сердечно-

сосудистой системы: перкуссия границ и аускультация 
сердца и сосудов, пальпация сосудов, определение пуль-
са и артериального давления. Поражения сердечно-сосу-
дистой системы включены как в классификационные 
критерии, так и в критерии активности СКВ (уровень 
достоверности доказательств 5*). Пульс и артериаль-
ное давление определяются на симметричных участках. 
Пульс — в пределах нормальных значений, но может 
быть значительно учащен; артериальное давление — 
нормальное или выявляется артериальная гипертензия. 
Сосуды при пальпации безболезненны, шумы над аортой 
и отходящими от нее артериями не выслушиваются.

Рекомендуется провести обследование дыха-

тельной системы (определить наличие цианоза, кро-
вохарканья, затруднение дыхания; определить частоту 
дыхания; провести перкуссию и аускультацию легких) 
с целью оценки наличия поражений легких (часто при 
СКВ, до 80% случаев) — плевритов (часто, 20–30% слу-
чаев), острого волчаночного пневмонита (редко, менее 
5% пациентов, зачастую при высокой активности забо-
левания), легочных (альвеолярных) геморрагий (редко, 
в 5%, но потенциально фатальное проявление), легочной 
гипертензии (редко), тромбозов сосудов и инфаркта лег-
ких (очень редко).
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Поражения легких являются одним из признаков 
болезни, включены как в классификационные критерии, 
так и в критерии активности СКВ (уровень достоверности 
доказательств 5*).

Рекомендуется провести осмотр полости рта, перку-
торно определить размеры печени и селезенки, про-

вести пальпацию живота.
Поражения желудочно-кишечного тракта отражают сте-

пень активности СКВ и включены в критерии активности 
заболевания [11] (уровень достоверности доказательств 
4). Поражение желудочно-кишечного тракта развивается 
у 30–40% детей с СКВ. Клинически отмечаются снижение 
аппетита, тошнота, боли в животе, иногда диарея.

Поражение кишечника проявляется геморрагиями, 
инфарктами и некрозами с последующей перфорацией 
и развитием кишечного кровотечения или фибринозно-
гнойного перитонита; встречается редко, существенно 
ухудшает прогноз, определяет развитие волчаночного 
абдоминального криза.

Поражение печени характеризуется гепатомегали-
ей, гепатитом. При сочетании СКВ с антифосфолипид-
ным синдромом развиваются инфаркты печени, тромбоз 
печеночных вен (синдром Бадда–Киари).

Поражение поджелудочной железы (панкреатит) может 
быть следствием патологического процесса в рамках СКВ 
или воздействия больших доз глюкокортикостероидов.

Также появляются язвенный стоматит, глоссит, хейлит; 
в тяжелых случаях — пародонтоз с выпадением зубов.

Перкуторно возможно выявление увеличения раз-
меров печени и селезенки, пальпаторно — выраженная 
болезненность в эпигастрии, точках проекции двенад-
цатиперстной кишки, поджелудочной железы, в области 
края печени, по ходу кишечника.

Рекомендуется определить наличие отеков, арте-

риальной гипертензии, оценить диурез. Поражения 
почек являются одним из признаков СКВ и включены 
в классификационные критерии заболевания (уровень 
достоверности доказательств 5*). Данные о поражении 
почек присутствуют у 50% пациентов с СКВ, у 80–90% — 
в течение первого года болезни. Выделяют 5 вариантов 
течения волчаночного нефрита:
• изолированная бессимптомная гематурия или про-

теинурия;
• острый нефротический синдром (может быть проявле-

нием тромботической микроангиопатии, прогресси-
рования диффузного пролиферативного волчаночно-
го нефрита, реже инфаркта почки, ассоциированного 
с антифосфолипидным синдромом);

• нефротический синдром, который может быть изо-
лированным или сочетаться с нефритическим синдро-
мом (основной причиной нефротического синдрома 
является диффузный пролиферативный и мезанги-
альный волчаночный нефрит);

• макрогематурия может быть проявлением острого 
нефротического синдрома, который редко наблюда-
ется у пациентов с СКВ, а также тромбоза почечных 
вен (осложнение нефротического синдрома или анти-
фосфолипидного синдрома);

• хроническая болезнь почек.
Рекомендуется провести обследование на наличие 

клинических проявлений антифосфолипидного синдро-

ма (уровень достоверности доказательств 5*). Для анти-
фосфолипидного синдрома у пациентов с СКВ характерны:
• венозный, реже артериальный тромбоз;
• кожные проявления: сетчатое ливедо (участки «мра-

морной» кожи, синяки, кровоподтеки, именуемые как 
«ливедо»), крупные язвы, напоминающие гангреноз-

ную пиодермию, постфлебитические язвы, пурпура, 
ладонная и подошвенная эритема, узелки, пустулы, 
поверхностные кожные некрозы, дигитальная гангре-
на, поверхностные тромбофлебиты, злокачественные 
атрофические папулезоподобные элемены, множе-
ственные геморрагии в подногтевом ложе;

• синдром Снеддона: сочетание цереброваскулярной 
патологии и распространенного ливедо, при этом 
нередко имеются элементы синдрома Рейно. Невро-
логическая патология проявляется преходящими 
нарушениями мозгового кровообращения, кризами, 
инсультами, иногда повторными, эпилептическими 
припадками, нарушениями когнитивных функций;

• поражение сердца: неинфекционный эндокардит;
• легочная гипертензия;
• ренальная дисфункция и/или артериальная гипертен-

зия (следствие тромбоза или эмболии);
• поражение ЦНС: инсульты как следствие тромбо-

за или эмболии, транзиторные ишемические атаки, 
хорея, синдром Гийена–Барре, поперечный миелит, 
симптоматика, похожая на рессеянный склероз, судо-
роги, мигрень.

Лабораторная диагностика 

Исследования, проводимые в целях установления 

диагноза 

Всем пациентам с СКВ рекомендуется определе-

ние антинуклеарного фактора (АНФ) для установления 
диагноза. Положительный тест на АНФ входит в клас-
сификационные критерии СКВ, при этом неспецифичен 
для СКВ, нередко бывает положительным у пациентов 
с другими ревматическими и неревматическими заболе-
ваниями [12] (уровень достоверности доказательств 3). 
Антинуклеарный фактор выявляется у 95% пациентов; 
специфичность признака невелика, поскольку он неред-
ко бывает положительным у пациентов с другими ревма-
тическими и неревматическими заболеваниями.

Всем пациентам с подозрением на СКВ рекоменду-
ется определение антител к Sm-антигену для установ-
ления диагноза в соответствии с классификационными 
критериями СКВ [13] (уровень достоверности доказа-
тельств 5). Положительные антитела к Sm-антигену высо-
коспецифичны для СКВ, входят в классификационные 
критерии СКВ. Антитела к Sm-антигену выявляются 
у 20–50% пациентов; высокоспецифичны для СКВ.

Всем пациентам с подозрением на СКВ рекомендуется 
проведение реакции Кумбса для установления диагноза 
в соответствии с классификационными критериями СКВ 
(уровень достоверности доказательств 5). Для СКВ харак-
терна Кумбс-положительная гемолитическая анемия. 
Положительная реакция Кумбса выявляется у 30–40% 
пациентов, но лишь у 10–15% развивается гемолиз.

Всем пациентам с подозрением на СКВ рекомендует-
ся проведение реакции Вассермана для установления 
диагноза в соответствии с классификационными крите-
риями СКВ (уровень достоверности доказательств 5).

Стойкая ложноположительная реакция Вассермана 
при лабораторно подтвержденном отсутствии сифили-
са входит в классификационные критерии СКВ. Поло-
жительная реакция Кумбса при отсутствии гемолити-
ческой анемии является признаком СКВ и входит в 
классификационные критерии СКВ. Антифосфолипидные 
антитела (к кардиолипину, к �2-гликопротеину I, а также 
волчаночный антикоагулянт) обнаруживаются у 50–60% 
детей с СКВ и, как и ложноположительная реакция 
Вассермана, являются серологическими маркерами вто-
ричного антифосфолипидного синдрома.
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Всем пациентам с СКВ рекомендуется определе-

ние антинейтрофильных цитоплазматических антител 

SLc70 и антител к рибонуклеопротеину с целью оценки 
прогноза заболевания и определения тактики лечения 
[11] (уровень достоверности доказательств 3). Выявление 
данных показателей при СКВ в некоторых случаях может 
влиять на прогноз заболевания и тактику лечения.

Всем пациентам с СКВ не рекомендуется определе-
ние антител к цитруллинированному пептиду, так как 
отсутствуют научные доказательства выявления данных 
антител у детей с СКВ [14] (уровень достоверности дока-
зательств 3). Всем пациентам с СКВ рекомендуется опре-

деление скорости клубочковой фильтрации почек 
по формуле Шварца для выявления поражений почек 
[15] (уровень достоверности доказательств 4). Снижение 
клубочковой фильтрации по формуле Шварца свидетель-
ствует о развитии почечной недостаточности.

Всем пациентам при подозрении на СКВ реко-
мендуется определение антител к РНК-полимеразе 

(Ro-антигену) и протеину, входящему в состав РНК 

(La-антигену), для дифференциальной диагностики с 
лимфопенией, тромбоцитопенией, фотодерматитом, ле -
гочным фиброзом, синдромом Шегрена (уровень досто-
верности доказательств 5). Антитела к РНК-полимера-
зе (Ro-антигену) и протеину, входящему в состав РНК 
(La-антигену), неспецифичны для СКВ; ассоциированы 
с лимфопенией [16], тромбоцитопенией, фотодерматитом 
и легочным фиброзом. Их обнаруживают у 60–80% паци-
ентов с синдромом Шегрена [17]; характерны для забо-
левших подострой кожной и лекарственной волчанкой.

 Исследования, проводимые в целях установления 

диагноза и повторяемые перед назначением 

или коррекцией противоревматической терапии 

с целью выявления активности болезни, 

при контроле эффективности и безопасности 

противоревматической терапии 

Всем пациентам с СКВ рекомендуется определение 

антител к двуспиральной ДНК для установления диагно-
за. Положительные антитела к двуспиральной ДНК выяв-
ляются у 40–70% пациентов, высокоспецифичны для СКВ, 
входят в классификационные критерии заболевания, их 
уровень обычно коррелирует с активностью волчаночного 
нефрита [13] (уровень достоверности доказательств 5).

Всем пациентам с СКВ рекомендуется определение 

антител к гистонам для исключения лекарственно-инду-
цированного волчаночноподобного синдрома [18] (уро-
вень достоверности доказательств 5). Антитела к гистонам 
выявляются у большинства пациентов детского возраста 
с СКВ (до 86%), ассоциированы с наличием артрита как 
у детей, так и у взрослых пациентов [19]. У взрослых паци-
ентов с СКВ антитела к гистонам выявляются чаще, чем 
у взрослых пациентов с лекарственно-индуцированным 
волчаночноподобным синдромом (p < 0,05) [20].

Всем пациентам с СКВ рекомендуется проведение 

клинического анализа крови для установления диа-
гноза и определения активности основного заболевания 
в соответствии с классификационными критериями СКВ 
(уровень достоверности доказательств 5).

Тромбоцитопения < 100�109/л, лимфопения < 1,0�109/л, 
лейкопения < 4,0�109/л являются признаками СКВ, 
входят в классификационные критерии (см. табл. 2, 3) 
и критерии активности заболевания (см. табл. 4, 5). 
Для СКВ характерны анемия с ретикулоцитозом, лей-
копения (< 4,0�109/л), лимфопения (< 1,5�109/л) 
при 2 или более исследованиях, а также тромбоцитопе-
ния (< 100�109/л), не связанная с приемом лекарств.

Анемия при СКВ — анемия хронического заболева-
ния, нормохромная, нормоцитарная. При длительном 
персистировании — гипохромная и микроцитарная.

Тромбоцитопения развивается у 15–45% пациентов 
и бывает основным проявлением дебюта заболевания 
у 15% детей. Тромбоцитопения при СКВ у детей является 
следствием нарушения тромбоцитопоэза, наличия анти-
тромбоцитарных антител, тромботической тромбоцитопе-
нической пурпуры или гемолитико-уремического синдро-
ма, гемофагоцитарного синдрома, антифосфолипидного 
синдрома, токсического влияния лекарственных препара-
тов, в редких случаях — наличия антител к лиганду CD40.

Лейкопения развивается у 20–40% пациентов с СКВ. 
Может наблюдаться сочетание нейтропении и лимфопе-
нии. Лимфопения выявляется чаще.

Трехростковая цитопения у пациентов с СКВ может 
быть также следствием развития гемофагоцитарного 
синдрома, синдрома Эпштейна–Барр, цитомегаловирус-
ной инфекции, реже — инфекции, связанной с вирусом 
простого герпеса; аплазией костного мозга, связанного 
с подавлением костномозгового кроветворения анти-
телами и цитокинами; миелофиброза. Одно-, двух или 
трехростковая цитопения может быть нежелательным 
проявлением лечения иммунодепрессантами и/или ген-
но-инженерными биологическими препаратами (ГИБП).

Всем пациентам с СКВ рекомендуется проведение 

теста на выявление волчаночного антикоагулянта 

(LA1/LA2) с целью установления диагноза в соответствии 
с классификационными критериями СКВ и определе-
ния состояния системы гемостаза перед назначением 
или коррекцией противоревматической терапии (уровень 
достоверности доказательств 5). Положительный тест 
на волчаночный антикоагулянт является признаком СКВ 
и входит в его классификационные критерии (см. табл. 2, 3). 
Нарушение коагуляции наблюдается у большинства паци-
ентов с СКВ. Волчаночный антикоагулянт выявляется у 20% 
пациентов; у таких пациентов чаще развиваются тромботи-
ческие осложнения, такие как венозные тромбозы (часто), 
артериальные тромбозы в области нижних конечностей, 
мозговых вен, в сосудах легких (реже). У пациентов с арте-
риальным тромбозом развивается васкулит.

О гиперкоагуляции в коагулограмме свидетельствуют 
повышение протромбинового комплекса, сокращение 
международного нормализованного соотношения, тром-
бинового времени, частичного тромбопластинового вре-
мени (АЧТВ), повышение фибриногена, D-димера. У паци-
ентов с положительным волчаночным антикоагулянтом 
также возможно развитие кровотечения.

О гипокоагуляции в коагулограмме свидетельствуют 
снижение протромбинового комплекса, антитромбина III, 
фибриногена; удлинение тромбинового времени, АЧТВ, 
международного нормализованного соотношения.

Перед назначением или коррекцией противоревмати-
ческой терапии с целью выявления активности болезни, 
для анализа токсичности лекарственных препаратов тест 
на выявление волчаночного антикоагулянта проводится 
для определения состояния системы гемостаза.

Всем пациентам с СКВ при наличии признаков раз-
вития антифосфолипидного синдрома или инфекцион-
ных осложнений рекомендуется определение С-реак-

тивного белка (СРБ) для исключения антифосфолипид-
ного синдрома или инфекционных осложнений (уровень 
достоверности доказательств 5). Повышение СРБ неха-
рактерно для СКВ. Повышение СРБ может свидетель-
ствовать о развитии антифосфолипидного синдрома (при 
прочих клинических и лабораторных проявлениях) и/или 
инфекционных осложнений.



32

К
л

и
н

и
ч

е
с

к
и

е
 р

е
к

о
м

е
н

д
а

ц
и

и

Рекомендуется проведение биохимического ана-

лиза крови всем пациентам (уровень достоверности 
доказательств 5). Уровень скорости оседания эритро-
цитов (СОЭ) > 25 мм/ч при отсутствии других причин 
включен в критерии активности СКВ. Перед назначением 
или коррекцией противоревматической терапии с целью 
выявления активности болезни, для анализа токсич-
ности лекарственных препаратов определяются концен-
трации общего белка, альбумина, железа, ионизирован-
ного кальция, альбумина, общего билирубина (прямая, 
непрямая фракции), глюкозы, креатинина, мочевины, 
мочевой кислоты, трансаминаз, холестерина, лактатде-
гидрогеназы, креатинфосфокиназы, амилазы, липазы, 
электролитов, триглицеридов, ферритина. Повышение 
показателей функции печени и/или почек, и/или подже-
лудочной железы может быть проявлением токсического 
воздействия иммунодепрессантов и/или ГИБП, повыше-
ние уровня глюкозы — стероидного диабета.

Всем пациентам с СКВ рекомендуется определение 

уровня общего белка, альбумина, холестерина для 
исключения нефротического синдрома [21–24] (уровень 
достоверности доказательств 4). Всем пациентам с СКВ 
рекомендуется определение уровня общего билиру-

бина и его фракций для исключения гемолиза [25–29] 
(уровень достоверности доказательств 3). Всем пациен-
там с СКВ рекомендуется определение уровня лактат-

дегидрогеназы, аланинаминотрансферазы и аспар-

татаминотрансферазы для исключения поражения 
печени, гепатита, и/или полимиозита [30–37] (уровень 
достоверности доказательств 3). Всем пациентам с СКВ 
рекомендуется определение уровня триглицеридов, 

лактатдегидрогеназы, ферритина, СРБ для исклю-
чения гемофагоцитарного синдрома и инфекционного 
осложнения (уровень достоверности доказательств 5).

Всем пациентам с СКВ рекомендуется определе-

ние уровня креатинина, мочевины, мочевой кислоты, 

калия для исключения почечной недостаточности (уро-
вень достоверности доказательств 5).

Всем пациентам с СКВ рекомендуется определение 

уровня амилазы, липазы для исключения панкреа-
тита, панкреонекроза (уровень достоверности доказа-
тельств 5).

Всем пациентам с СКВ рекомендуется определение 

иммунофенотипа лимфоцитов для исключения имму-
нодефицитного состояния (уровень достоверности дока-
зательств 5). Для СКВ характерно повышение уровня 
В лимфоцитов. Проводится всем пациентам, в том числе 
получающим ГИБП и/или глюкокортикостероиды, и/или 
иммунодепрессанты, часто болеющим вирусными, гной-
ными бактериальными инфекциями, в том числе оппор-
тунистическими.

Всем пациентам с СКВ при подозрении на волчаноч-
ный нефрит рекомендуется определение общей гемоли-

тической активности комплемента (CH50) и его компо-

нентов (С3, С4) для установления диагноза в соответствии 
с классификационными критериями СКВ [38] (уровень 
достоверности доказательств 2). Снижение общей гемоли-
тической активности комплемента (CH50) и его компонен-
тов (С3, С4) обычно коррелирует с активностью волчаноч-
ного нефрита, в отдельных случаях может быть следствием 
генетически детерминированного дефицита.

Всем пациентам с подозрением на СКВ рекомендуется 
определение ревматоидного фактора (уровень досто-
верности доказательств 5), который нередко выявляется 
у детей с СКВ с выраженным суставным синдромом.

Всем пациентам с СКВ при клинических проявле-
ниях поражения щитовидной железы рекомендуется 

определение Т3 и Т4 (общих и свободных), уровня 

тиреотропного гормона в сыворотке крови, антител 

к тиреоглобулину и тиреопероксидазе [39, 40] (уро-
вень достоверности доказательств 3). Повышение уровня 
тиреотропного гормона при нормальном содержании 
Т4 говорит о субклиническом гипотиреозе, при снижен-
ной концентрации Т4 — о клиническом гипотиреозе.

Всем пациентам с подозрением на СКВ с целью диф-
ференциальной диагностики с болезнями почек, исклю-
чения других ревматических, неревматических болезней 
и ятрогенных осложнений рекомендуется проведение 

клинического анализа мочи, микроскопического иссле-
дования осадка мочи, суточной экскреции эритроцитов, 
лейкоцитов, цилиндров, белка (уровень достоверности 
доказательств 5). Соотношение уровня белок/креатинин 
(или суточная протеинурия) в моче более 500 мг белка 
за 24 ч, или эритроциты в моче 5 или более, или цилиндры 
в моче 5 или более входят в классификационные крите-
рии СКВ. Кроме того, почечные проявления СКВ (протеи-
нурия, гематурия и т. д.) входят в критерии активности СКВ.

При СКВ выявляется гематурия и/или протеинурия, 
цилиндрурия (эритроцитарные, гемоглобиновые, зерни-
стые, смешанные цилиндры).

Перед назначением или коррекцией противорев-
матической терапии клинические исследования мочи 
выполняются с целью оценки активности гломерулонеф-
рита. Наличие изолированной микрогематурии может 
быть нежелательным явлением лечения метотрексатом.

Всем пациентам с подозрением на СКВ с фебрильной 
лихорадкой и/или другими клиническими проявлениями 
острого воспалительного ответа (сепсиса) рекомендует-
ся проведение прокальцитонинового теста с целью 
дифференциальной диагностики (уровень достоверности 
доказательств 5). При остром воспалительном ответе 
значение будет высоким. При СКВ без инфекционных 
осложнений прокальцитониновый тест — отрицательный.

Всем пациентам с клиническими и лабораторны-
ми признаками острого воспалительного ответа (сеп-
сиса) рекомендуется проведение микробиологическо-
го исследования крови и мочи (уровень достоверности 
доказательств 5). Всем пациентам с СКВ при наличии 
патологии верхних отделов желудочно-кишечного тракта 
рекомендуется выполнение эзофагогастродуодено-

скопии с исследованием биоптата слизистой оболоч-

ки желудка на наличие Helicobacter pylori [41, 42] (уро-
вень достоверности доказательств 5). Всем пациентам 
с СКВ, часто болеющим острой респираторной инфекци-
ей, бронхитами, пневмониями, патологией ЛОР-органов, 
рекомендуются консультации врача-оториноларин-

голога для выявления очагов хронической инфекции 
(уровень достоверности доказательств 5*).

 Исследования, повторяемые перед назначением 

или коррекцией противоревматической терапии 

с целью выявления активности болезни, 

при контроле эффективности и безопасности 

противоревматической терапии 

Всем пациентам с СКВ перед назначением/коррек-
цией противоревматической терапии рекомендуется 
проведение серологических исследований для ис-
ключения микоплазменной, хламидийной и кишечной 
инфекций [43] (уровень достоверности доказа-
тельств 4). Определение антител классов A, M, G в кро-
ви к Salmonella enterica, Yersinia enterocolitica, Yersinia 
pseudotuberculosis, Chlamydia trachomatis, Chlamydophila 
psittaci, Chlamydophila pneumoniae, Mycoplasma pneumoniae 
проводится пациентам, получающим глюкокортикостерои-
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ды и/или иммунодепрессанты, и/или ГИБП, а также паци-
ентам с данными о перенесенной кишечной инфекции 
в течение последнего месяца, и/или клиническими про-
явлениями кишечной, и/или хламидийной, и/или мико-
плазменной инфекции. Обследование на хламидийную 
и микоплазменную инфекцию проводится также пациен-
там с очаговой и/или интерстициальной пневмонией.

Рекомендуется перед назначением/сменой имму-
нодепрессантов и/или ГИБП проводить обследование 
пациентов с СКВ на наличие туберкулеза в соответ-
ствии с клиническими рекомендациями по туберкулезу 
(уровень достоверности доказательств 5). Всем паци-
ентам с СКВ, получающим противоревматическую 
терапию, при выявлении признаков пневмонии реко-
мендуется определение уровня антител классов M 

и G к пневмоцистам в сыворотке крови (уровень 
достоверности доказательств 5). Всем пациентам с СКВ, 
получающим глюкокортикостероиды и/или иммуноде-
прессанты, и/или ГИБП, при выявлении очаговой и/
или интерстициальной пневмонии рекомендуется про-

ведение микроскопического исследования смывов 

из зева/мокроты на пневмоцисты (уровень достовер-
ности доказательств 5).

Инструментальная диагностика 

 Исследования, проводимые в целях установления 

диагноза и повторяемые перед назначением 

или коррекцией противоревматической терапии 

с целью выявления активности болезни, 

при контроле эффективности и безопасности 

противоревматической терапии 

Всем пациентам с СКВ рекомендуется проведение 

комплексного ультразвукового исследования (УЗИ) 
внутренних органов [44] (уровень достоверности доказа-
тельств 4). Проводят УЗИ органов брюшной полости, почек, 
лимфатических узлов. Могут выявляться инфаркты печени 
и/или селезенки, признаки панкреатита, панкреонекроза, 
холестаза; УЗ-признаки инфаркта почки; нефрита, наруше-
ний почечного кровотока с обеднением его по периферии, 
нарушением дифференцировки почечных слоев.

Всем пациентам с СКВ рекомендуется проведение 
УЗИ щитовидной железы с целью выявления пораже-
ний щитовидный железы [45] (уровень достоверности 
доказательств 2). При поражении щитовидной железы 
выявляются увеличение или уменьшение ее размеров, 
изменение структуры.

Всем пациентам с СКВ рекомендуется проведение эхо-

кардиографии с целью выявления изменений со стороны 
сердечно-сосудистой системы [46–48] (уровень достовер-
ности доказательств 3). Наиболее существенное влияние 
на тяжесть и течение СКВ оказывает наличие легочной 
артериальной гипертензии. УЗ-признаки миокардита 
выявляются у 5–15% пациентов, выпота в перикард — 
почти у 70%; также могут выявляться признаки эндокар-
дита — вальвулит, вегетации на клапанах; наиболее часто 
поражаются митральный, аортальный и трикуспидальный 
клапаны с развитием недостаточности или стеноза.

Всем пациентам с СКВ рекомендуется проведение 

электрокардиографии (ЭКГ) для выявления изменений 
со стороны сердечно-сосудистой системы (уровень досто-
верности доказательств 5). При СКВ на ЭКГ могут выяв-
ляться изменения, характерные для ишемии миокарда; 
нарушения ритма сердца (полная АВ-блокада, пароксиз-
мальная тахикардия, мерцание предсердий, суправен-
трикулярная тахиаритмия).

Всем пациентам с СКВ рекомендуется проводить 

оценку функции внешнего дыхания с целью выяв-

ления поражений легких (уровень достоверности 
доказательств 5). При поражении легких определяет-
ся нарушение легочной вентиляции по обструктив-
но-рестриктивному типу. Проводится всем пациентам 
с поражением легких перед назначением или коррек-
цией противоревматической терапии с целью выявле-
ния активности болезни, при контроле эффективности 
и безо пасности противоревматической терапии.

Всем пациентам для подтверждения/исключения 
поражения легких при СКВ, а также для дифференциаль-
ной диагностики с другими ревматическими болезнями, 
туберкулезом, саркоидозом, объемными образованиями 
рекомендуется проведение компьютерной томогра-

фии (КТ) органов грудной полости (при необходимости — 
с внутривенным болюсным контрастированием) (уровень 
достоверности доказательств 5). Всем пациентам с СКВ 
при наличии диспептических явлений и перед назначени-
ем или коррекцией противоревматической терапии реко-
мендуется проведение эзофагогастродуоденоскопии 

с биопсией слизистой оболочки желудка и двенадцати-
перстной кишки (уровень достоверности доказательств 5). 
Могут выявляться эрозивно-язвенное поражение верхних 
отделов желудочно-кишечного тракта. Проводится всем 
пациентам при наличии диспептических явлений и/или 
длительном применении глюкокортикостероидов, и/или 
иммунодепрессантов, и/или ГИБП перед назначением 
или коррекцией противоревматической терапии с целью 
выявления активности болезни, при контроле эффектив-
ности и безопасности противоревматической терапии.

Всем пациентам с СКВ с подозрением на тромбо-
тические осложнения рекомендуется выполнение маг-

нитно-резонансной томографии (МРТ) или магнитно-
резонансной ангиографии [49] (уровень достоверности 
доказательств 4). Всем пациентам с СКВ с подозрением 
на острое нарушение мозгового кровообращения реко-
мендуется проведение КТ/МРТ головного мозга в сосу-
дистом режиме [50, 51] (уровень достоверности дока-
зательств 4). При СКВ на компьютерных томограммах 
легких визуализируются двусторонний выпот в плевраль-
ную полость, усиление интерстициального рисунка, утол-
щение костальной плевры, симптом «матового стекла», 
инфильтративные изменения, характерные для геморра-
гического альвеолита.

Перед назначением или коррекцией противоревмати-
ческой терапии с целью выявления активности болезни, 
при контроле эффективности и безопасности противо-
ревматической терапии КТ/МРТ проводится всем паци-
ентам для выявления/исключения остеомиелита, осте-
онекроза, а также пациентам с артритом, выраженным 
болевым синдромом, нарушением функции в суставах. 

Всем пациентам с подозрением на СКВ для диффе-
ренциальной диагностики с объемными образованиями, 
лимфопролиферативными заболеваниями, туберкулезом 
внутрибрюшных лимфатических узлов, гнойным воспалени-
ем в брюшной полости рекомендуется проведение КТ/МРТ 
органов брюшной полости, забрюшинного пространства 
и малого таза (при необходимости — с внутривенным болюс-
ным контрастированием) (уровень достоверности доказа-
тельств 5). Могут выявляться инфаркты печени, селезенки, 
почек, признаки гломерулонефрита; панкреатита/панкрео-
некроза, увеличение мезентериальных лимфоузлов.

Всем пациентам с подозрением на СКВ при наличии 
суставного синдрома и пациентам с СКВ при наличии при-
знаков вторичного коксартроза перед назначением или 
коррекцией терапии рекомендуется проведение КТ/МРТ 
суставов с целью дифференциальной диагностики с юно-
шеским идиопатическим артритом (уровень достовер-
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ности доказательств 5). Для поражения суставов при 
СКВ не характерны деструктивные изменения, типичные 
для юношеского идиопатического артрита. При КТ/МРТ 
тазобедренных и/или коленных суставов может выяв-
ляться остеонекроз. Перед назначением или коррекци-
ей противоревматической терапии с целью выявления 
активности болезни, при контроле эффективности и безо -
пасности противоревматической терапии КТ/МРТ проводит-
ся всем пациентам с признаками вторичного  коксартроза.

Всем пациентам с СКВ с клиническими признаками 
воспалительных заболеваний кишечника и/или в зна-
чительной мере повышенным кальпротектином перед 
назначением или коррекцией терапии рекомендуется 
проведение толстокишечной эндоскопии, видеоэндо-

скопии, биопсии прямой кишки с помощью видеоэндо-
скопических технологий, гистологическое исследование 
препарата слизистой оболочки различных отделов тол-
стой кишки для определения степени активности заболе-
вания (уровень достоверности доказательств 5).

Исследования, проводимые 

в целях установления диагноза 

Всем пациентам с СКВ с очагами деструкции в костях, 
не типичными для СКВ, рекомендуется проведение 

сцинтиграфии костей для дифференциальной диагно-
стики с новообразованиями и метастатическим пораже-
нием костей (уровень достоверности доказательств 5). 
Всем пациентам с СКВ с очагами деструкции в костях, 
не типичными для СКВ, при неоднозначных результатах 
сцинтиграфии костей или невозможности ее выполнения 
рекомендуется проведение трепанобиопсии для диффе-
ренциальной диагностики с новообразованиями и мета-
статическим поражением костей (уровень достоверности 
доказательств 5). Всем пациентам с СКВ с клиническими 
и лабораторными признаками гломерулонефрита реко-
мендуется проведение биопсии почек для установления 
типа поражения почек по классификации Всемирной 
организации здравоохранения (ВОЗ) [52] (уровень досто-

верности доказательств 2). По классификации ВОЗ выде-
ляют 6 типов поражения почек при СКВ (табл. 7).

Всем пациентам с подозрением на СКВ при наличии 
увеличенных лимфоузлов (периферических, внутригруд-
ных и/или внутрибрюшных) рекомендуется проведение 
биопсии увеличенного лимфоузла с последующим цито-
логическим и гистологическим исследованием биоптата 
для дифференциальной диагностики с гемабластозами, 
лимфопролиферативными заболеваниями, метастатиче-
ским поражением костного мозга (уровень достовер-
ности доказательств 5). Наиболее частым поражением 
лимфоузлов, ассоциированным с СКВ, является шейный 
некротизирующий лимфаденит (болезнь Кикучи), кото-
рый в некоторых случаях может являться манифестацией 
клинических проявлений СКВ [53–56].

Всем пациентам с подозрением на СКВ для диффе-
ренциальной диагностики с гемабластозами, лимфопро-
лиферативными заболеваниями, метастатическим пора-
жением костного мозга рекомендуется проведение 

пункции костного мозга, цитологическое исследова-

ние мазка костного мозга, гистологическое и цитохи-

мическое исследование препарата костного мозга, 

подсчет формулы костного мозга (уровень достовер-
ности доказательств 5).

 Иные исследования, проводимые в целях 

установления диагноза и повторяемые 

перед назначением или коррекцией 

противоревматической терапии с целью 

выявления активности болезни, 

при контроле эффективности и безопасности 

противоревматической терапии 

Всем пациентам с подозрением на СКВ с признаками 
поражения нервной системы рекомендуется проведе-

ние консультации врачом-неврологом для установления 
диагноза в соответствии с классификационными кри-
териями СКВ. Нейропсихические поражения являются 
признаками заболевания и входят в классификационные 

Тип Описание
Клинико-лабораторные 

проявления

I тип
Отсутствие изменений по данным световой, иммунофлюоресцентной 
и электронной микроскопии

Отсутствуют

II тип

А

Мезангиальный гломерулонефрит (ГН) с минимальными изменениями 
(отсутствие светооптических изменений в биоптате при наличии 
отложений иммунных комплексов в мезангиуме по данным 
иммунофлюоресцентной и электронной микроскопии) 

Отсутствуют

В
Мезангиальный ГН (различная степень мезангиальной 
гиперклеточности с наличием иммунных депозитов в мезангии)

Протеинурия < 1 г/сут
Эритроциты 5–15 в п/зр

III тип
Очаговый пролиферативный ГН (активное или хроническое, 
сегментарное или тотальное, эндо- или экстракапиллярное 
повреждение с вовлечением менее 50% клубочков) 

Протеинурия < 2 г/сут
Эритроциты 5–15 в п/зр

IV тип
Диффузный пролиферативный ГН (те же изменения, что в классе III, 
с вовлечением более 50% клубочков)

Протеинурия > 2 г/сут
Эритроциты > 20 в п/зр

Артериальная гипертензия 
Почечная недостаточность

V тип
Мембранозный ГН (равномерное утолщение базальной мембраны 
клубочков вследствие субэпителиального и внутримембранного 
отложения иммунных комплексов) 

Протеинурия > 3,5 г/сут
Скудный мочевой осадок

VI тип
Хронический гломерулосклероз (диффузный и сегментарный 
гломерулосклероз, атрофия канальцев, интерстициальный фиброз, 
артериолосклероз)

Артериальная гипертензия 
Почечная недостаточность

Таблица 7. Классификация поражения почек при системной красной волчанке Всемирной организации здравоохранения  
Table 7. WHO classification of kidney damage in systemic lupus erythematosus
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критерии и критерии активности СКВ (уровень достовер-
ности доказательств 5*). Поражение ЦНС наблюдается 
у большинства пациентов с СКВ:
• головная боль (95%): рецидивирующая (10–50%), 

мигрень (3–10%), доброкачественная внутричереп-
ная гипертензия (2–4%);

• когнитивные дисфункции: острая спутанность созна-
ния (10–15%); нарушение настроения — депрессия 
(5–9%), маниакальное состояние (0–3%); судороги 
(4–20%) — единичные (4–20%), эпилепсия (0–2%);

• любые цереброваскулярные проявления (4–14%): 
транзиторные ишемические атаки, ишемический 
инсульт, церебральный васкулит, венозный тромбоз, 
кровоизлияние в мозг, «хроническая мультифокаль-
ная болезнь; психоз (4–24%);

• нарушение движений: хорея, паркинсонизм; демиели-
низирующий синдром (2–3%);

• асептический менингит (0–2%) — идиопатический 
(острый или хронический) или лекарственный; миело-
патия (1–2%);

• поражение периферической нервной системы: острая 
воспалительная демиелинизирующая полирадикуло-
нейропатия (синдром Гийена–Барре), хроническая 
воспалительная демиелинизирующая полирадикуло-
нейропатия, мононейропатия (множественная, оди-
ночная), миастения гравис, нейропатия краниальная, 
полинейропатия.
Всем пациентам с подозрением на СКВ с признаками 

стероидного психоза рекомендуется проведение консуль-
тации врачом-психиатром для решения вопроса о назна-
чении специфической терапии (уровень достоверности 
доказательств 5*). Рекомендуются консультации врача-
гематолога, врача-онколога с целью дифференциальной 
диагностики с онкологическими и гематологическими 
заболеваниями следующим группам пациентов с подо-
зрением на СКВ:
• пациентам с длительной лихорадкой; 
• выраженной лимфаденопатией; 
• оссалгиями и/или упорными артралгиями, и/или 
• тяжелым общим состоянием, и/или 
• гематологическими нарушениями; 
• объемными образованиями, выявленными в процес-

се обследования; 
• деструктивными изменениями в костях, не типичными 

для СКВ (уровень достоверности доказательств 5*).
Всем пациентам с СКВ с объемными и деструктивными 

изменениями, а также с деформациями в костях, не типич-
ными для СКВ, рекомендуется проведение консультации 
врачом травматологом-ортопедом (уровень достоверно-
сти доказательств 5*). Всем пациентам с СКВ с признака-
ми поражения желудочно-кишечного тракта рекомендует-
ся проведение консультации врачом-гастроэнтерологом 
(уровень достоверности доказательств 5*). Всем паци-
ентам с СКВ перед назначением/коррекцией противо-
ревматической терапии рекомендуется проведение кон-
сультации врачом-оториноларингологом для исключения 
патологий уха, носа и горла (уровень достоверности дока-
зательств 5*). Перед назначением/коррекцией противо-
ревматической терапии рекомендуется пациентам, часто 
болеющим острой респираторной инфекцией, патологией 
уха, носа и горла; пациентам с очагами хронической 
инфекции в ушах, носе и горле, с повышенным титром 
антистрептолизина-О, получающим глюкокортикостерои-
ды и/или иммунодепрессанты, и/или ГИБП.

Всем пациентам с СКВ с подозрением на туберкулез 
на всех этапах диагностики и лечения рекомендуется кон-
сультация врача-фтизиатра (уровень достоверности дока-

зательств 5*). Показаниями для консультации фтизиатра 
являются положительные результаты туберкулиновых 
проб, очаговые, инфильтративные изменения в легких. 
При подозрении на туберкулез костей рекомендуется так-
же консультация врача травматолога-ортопеда.

Всем пациентам с СКВ рекомендуется проведения кон-
сультации врачом-офтальмологом для диагностики пора-
жения органов зрения (уровень достоверности доказа-
тельств 5*). Поражение органа зрения развивается у 3–5% 
пациентов. Наиболее часто у детей с СКВ обнаруживаются 
так называемые хлопковые пятна — цистоидные тельца — 
проявление васкулита сосудов сетчатки, которые локали-
зуются в задних отделах сетчатки. Окклюзия центральной 
вены сетчатки, как правило, — это проявление антифосфо-
липидного синдрома или церебрального васкулита. Также 
могут развиться тяжелый диффузный васкулит сосудов 
сетчатки с субретинальным и ретинальным отеком и гемор-
рагиями; пролиферативная ретинопатия. Поражение сосу-
дов сетчатки приводит к снижению зрения. У пациентов 
с СКВ могут развиваться эписклерит; склерит; иридоци-
клит, неврит зрительного нерва; сухой кератоконъюнктивит 
при вторичном синдроме Шегрена.

Всем пациентам с СКВ с признаками заболеваний 
эндокринной системы рекомендуется проведение кон-
сультации врачом-эндокринологом (уровень достовер-
ности доказательств 5*). Наиболее часто у пациентов 
с СКВ поражается щитовидная железа. Антитела к тирео-
глобулину выявляются у 35% пациентов с СКВ. У 10–15% 
развивается гипотиреоидизм. Также могут развиться 
гипо- и гиперпаратиреоидизм, болезнь Аддисона, сахар-
ный диабет первого типа, задержка полового развития, 
менструальная дисфункция.

Всем пациентам с СКВ с признаками заболеваний 
полости рта рекомендуется консультация врача-стома-
толога (уровень достоверности доказательств 5*). Всем 
пациентам с СКВ на всех этапах лечения и диагностики 
при наличии функциональной недостаточности суставов, 
боли в спине, а также для решения вопроса о проведении 
реконструктивных операций и протезирования суставов 
рекомендуется консультация врача ортопеда-травмато-
лога (уровень достоверности доказательств 5*).

Всем пациентам с СКВ с патологией желудочно-кишеч-
ного тракта рекомендуется консультация врача-гастро-
энтеролога (уровень достоверности доказательств 5*).
Проводится всем пациентам с патологией желудочно-
кишечного тракта по данным эзофагогастродуоденоско-
пии и/или колоноскопии, и/или видеоэндоскопии.

Всем пациентам с СКВ рекомендуется проведение 
консультаций другими специалистами для диагностики 
и лечения проявлений основного заболевания, сопут-
ствующей патологии и/или осложнений (уровень досто-
верности доказательств 5*).

Критерии качества диагностики представлены 
в табл. 8.
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№ Критерий Уровень достоверности
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2 Выполнена коагулограмма 4
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